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全国高等学校五年制本科临床医学专业 

第八轮 


全同高等学校五年制本科临床医学专业卫生部规划教材自1978年第一轮出版至今已有 
35年的历史几十年来 ，侘教 n 部、 ii 生部的领导和支持 F ， 以裘法祖、吴阶平、吴盂超、陈灏珠 
等院上为代表的我_儿代德岛望宽、有丰富的临床和教学经验、有高度责任感和敬业精神的国 
内外著名院上、专家家、教育家参与了本套教材的创建和每一轮教材的修订丁作•使我国 
的五年制本科临床 IK 学教材从无到有，从少到多，从多到糈,不断丰富、完善与创新，形成了课程 
f J 类齐仝、学科系统优化、内容衔接合理、结构体系科学的由规划教材、配套教材、配套光盘、数 
字出版、网络增值服务组成的立冰化教材格局。这套教材为我_千百万医学生的培养和成才提 
供了根本保障，为我同培养了一代又一代高水平、高素质的合格医学人才，为推动我国医疗卫生 
事业的改革和发展做出了历史性叵大贡献，并通过教材的创新建设和高质 S 发展，推动了我国 
高等阪学本科教育的改革和发展，促进了我国医药学相关学科或领域的教材建设和教育发展， 
走出了一条适合屮网医药#教 W 和 U 生事业发展实际的具有中同特色医药学教材建设和发展 
的道路，创逑了中 M 特色医药学教育教材建设模式。老一辈医学教育家和科学家们亲切地称这 
套教材 是中阔 医学教育的“ F •细胞”教材: 

本套第八轮教材修订启动之时，正是全球医学教育 S * 年反思之际，更是我国医疗卫生体制 
改茚和医学教育改革全方位深入推进之吋，教冇部、 R 生部共同召开了全国医学教育改革丁作 
会议，扃动了 “5+3” 为土沐的临床医学教育综合改革，形成了以医改推动教改，教改服务医改的 
历史发展格局。人民卫生出版社和全_高等医药教材建设研究会紧紧抓住医学教育综合改革 
的历史发展机遇期，以全同高等学校五年制本科临床医学专业第八轮规划教材全面启动为契 
机,以规划教材创新建设，全推进国家级规划教材建设丁.作，服务于医改和教改。 

第八轮教材的修订原则是积极贯彻落实教育部、卫生部关于实施临床医学教育综合改革的 
意见,努力优化人才培养结构，坚持以需求为导向，构建发展以 “5+3” 模式为主体的临床医学人 
才培养休系；改革课程体系、教学内容、教学方法和评价考核 办法; 将医德教穿贯穿于医学教育 
的全过程，强化临床实践教学，采取多种措施，切实落实好“早临床、多临床、反复临床”的要求， 
提高 IS 学生的临床实践 能力。 

在全同医学教育综合改革精神鼓舞下和老一辈医学家奉献精神的感召下，全国一大批临床 
教学、科研、医疗第一线的中青年家 、学苕 、教授继承和发扬了老一辈的优秀传统，以严谨治学 
的科学态度和无私奉献的敬业精神,积极参与第八轮教材的修订和建设丁.作，紧密结合土 :年制 
临床阪学专业培养 H 标、高等医学教育教学改革的需要和麂药 LL 生行业人才的需求，借鉴内 
外阪学教育教学的经验和成果，不断创新编写思路和编写模式，不断完善表现形式和内容，不断 
提升编 4水 f •和质 m ， l ! 逐渐将每•部教材打造成广学科精品教材，使第八轮全套教材电加成 
熟、完善和科学，从而构建了适合 “5+3” 为丰体的医学教育综合改革需要和卓越临床医师培养需 
求的教材休系,推动 r 适合屮 I 謂同情的 7 i : 年制本科临床医学专 伙课 程沐系的建设 
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本次修订和编写特点 如下: 


1. 教材编写修订工作是在教育部、卫生部的领导和支持下，按照 “5+3” 为主体的临床阪学 
教育综合改革的时间表、路线图和施工图进行顶层设计，由全国高等医药教材建设研究会规戈， 
全国临床医学专业教材评审委员会审定，院士、专家把关，全国各医学院校知名专家、教授编写， 
人民卫生岀版社高质量精品出版。 

2 -教材编写修订工作是根据教育部培养目标、卫生部行业要求、社会用人需求，在全国进行 
科学调研的基础上，借鉴国内外医学人才培养模式和教材建设经验，充分研究论证本专业人才 
素质要求、学科体系构成、课程体系设计和教材体系规划后，科学进行的。 

3. 在全国广泛、深入调研的基础上，总结和汲取了前七轮教材的编写经验和成果，尤其是对 
一些不足之处进行了大 M 的修改和完善，并在充分体现科学性、权威性的基础 h ， 更考虑其全同 
范围的代表性和适用性。 

4. 教材编写修订工作着力进行课程体系的优化改革和教材体系的建设创新——科学整合 
课程、淡化学科意识、实现整体优化、注重系统科学、保证点面结合。继续坚持“夭基、五性、三特 
定”的教材编写原则，以确保教材质量。 

5. 为配合教学改革的需要、减轻学生负报和体现“干细胞”教材特色，全套教材精炼文字、 
压缩字数，注重提高内容质量，并根据学科需要，采用大16开国际开本、双色或彩色印刷，以提 
高印装质 M 和可读性。同时，在每一页都增加了留白，便于学生记录和标记书中重点知识》 

6 -为满足教学资源的多样化需求，实现教材系列化、立体化和数字化建设，大部分教材配有 
配套教材和数字出版的教学资料，并实现了全套教材的网络增值服务，方便老师教学和学生內 
主学习，实现了数字化资源共享。 


第八轮教材共有53种，其中新增2种，即《医患沟通》和《肿瘤学概 论》; 更名 ] 种， g 卩《: S 、 诊 
医学》更名为《急诊与灾难医 学》; 合并2种， E [ l 《 生物化学》与《医学分子生物学》合并为《生物 
化学~分子生物学》。全套教材均为“十二五”普通高等教育本科国家级规划教材（除《肿瘤学 
概论》外）和卫生部“十二五”规划教材，于2013年6月全部出版发行。 

本套教材是在我_医学教 ff 综合改革，构建 “5+3” 为主体的临床医学人才培养体系背景下 
组织编写的，希望 全同咎 广大院校在使用过程中能够多提供宝贵意见，反馈使用信息，以逐步修 
改和完善教材内容，提高教材质 M ，为第九轮教材的修订 T . 作建言献策。 
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1 . 

医用高等数学 

第 6 版 

主编 

张选群 


副主编 

骑忠 

吕丹 

刘#扬 

2. 

医学物理学 

第 8 版 

主编 

王 mV 

货敏 

副主编 

李晓存 

叉-明海 


3. 

基础化学 

第 8 版 

视 

魏祖期 

刘德育 

mm 

李爯华 

陈朝军 


4. 

有机化学 

第 8 版 

主编 

陆阳 

刘俊义 

副主编 

叶玲 

邓 m 


5. 

医学生物学 

第 8 版 

主编 

傅松滨 


副主编 

王培林 

刘佳 


6. 

系统解剖学 

第 8 版 

主编 

柏树令 

应大君 

副主编 

丁文龙 

刘学政 

孙晋浩 

7. 

局部解剖学 

第 8 版 

主编 

刘树伟 

李瑞锡 

副主编 

张绍祥 

羊湛君 


8. 

组织学与胚胎学 

第 8 版 

主编 

邹仲之 

李继承 

副主编 

曾园山 

m 利 


9. 

生物化学与分子生物学 

第 8 版 

主编 

查锡良 

药立波 

副主编 

周春燕 

冯作化 

方定志 








何 RW 



10. 

生理学 

第 8 版 

主编 

朱大年 

王庭槐 

副主编 

罗内强 

管又飞 

金学隆 

11. 

医学微生物学 

第 8 版 

主编 

李凡 

徐忐凯 

副主编 

黄敏 

郭晓奎 


12. 

人体寄生虫学 

第 8 版 

主编 

诸欣平 

苏川 

副上编 

吴忠道 

李朝品 


13. 

医学免疫学 

第 6 版 

主编 

曹满 


副主编 

熊思东 

姚智 


14. 

病理学 

第 8 版 

主编 

李玉林 



文继舫 

迸建武 

来茂德 








步宏 



15. 

病理生理学 

第 8 版 

主编 

王逑枝 

殷莲华 

副主编 

吴立玲 

孙连坤 

李文斌 

16. 

药理学 

第 8 版 

主编 

杨宝峰 


副主编 

苏定冯 



17. 

医学心理学 

第 6 版 

主编 

姚树桥 

杨彦# 

副主编 

杨艳杰 

潘芳 

赵旭东 

18. 

法医学 

第 6 版 

主编 

王保捷 

侯一平 

副主编 

丛斌 

赵子琴 


19. 

诊断学 

第 8 版 

i 编 

万学红 

卢雪峰 

副主编 

刘成玉 

胡屮江 

康熙雄 








杨炯 



20. 

医学影像学 

第7版 

i 编 

白人驹 

徐克 

副主编 

韩萍 

顏启 ® 

张麵 








王滨 



21. 

内科学 

第 8 版 

主编 

总均波 

徐永健 

副 i 编 

梅长林 

师薇 

£ 辰 








周晋 



22. 

外科学 

第 8 版 

t 编 

陈孝平 

汗建平 

副士:编 

秦新裕 

刘玉村 

张英泽 

23. 

妇产科学 

第 8 版 

士:编 

谢幸 

苟文駙 

副主编 

林仲秋 

狄文 

4 J . 








孔北华 



24. 

儿科学 

第 8 版 

士:编 

] •:奸 


吊 ij 4 •:编 

% 萌 


幌玲 








常、>:文 



25. 

神经病学 

第7版 

k 编 

贸 W 

陈生弟 

副4:编 

崔_ 

1 . f 书 


26. 

精神病学 

第7版 

-[•: 编 

郝伟 

于欣 

别 K 编 

iT 毅 

嫂勒 
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27. 

传染病学 

第8版 

主编 

李兰娟 

任红 

副主编 

志岛 

半俊奇 


28. 

眼科学 

第8版 

主编 

赵堪兴 

杨培增 ' 

副主编 

m 佳 

姚 iL 


29. 

耳鼻咽喉头颈外科学 

第8版 

主编 

lf:l 勇泉 


副主编 

韩东- 

迟放 n 

孙爱华 

30. 

口腔科学 

第8版 

主编 

张志愿 

、丄， 山 

刖光石 

副主编 

凌均榮 

杨丕山 


31. 

皮肤性病学 

第8版 

主编 

张学军 


副主编 

陆洪光 

“兴华 


32. 

核医学 

第8版 

主编 

李少林 

王荣福 I 

副主编 

张永学 

K 安仁 


33. 

流行病学 

第8版 

主编 

沈洪兵 

齐秀英 1 

副主编 

刘民 

叶冬 f / 


34. 

卫生学 

第8版 

主编 

朱启 S 


副主编 

牛侨 

吴小南 


35. 

预防医学 

第6版 

主编 

傅华 


副主编 

段广才 

黄国伟 


36. 

中医学 

第8版 

主编 

离鹏翔 


1副主编 

卜平 

陈金水 

陈利 M 

37. 

医学计算机应用 

第5版 

主编 

袁同山 

阳小华 

副主编 

白 lii 钢 



38. 

体育 

第5版 

主编 

裴海泓 


1副主编 

程鹏 



39. 

医学细胞生物学 

第5版 

主编 

陈抒华 


:副主编 

杨恬 

刘艳平 


40. 

医学遗传学 

第6版 

主编 

左伋 


' 副主编 

顾鸣敏 

张咸宁 


41. 

临床药理学 

第 5 版 

主编 

李俊 


副主编 

刘克辛 

袁洪 


42. 

医学统计学 

第6版 

主编 

李康 

贺佳 

副主编 

杨土保 

马骏 


43. 

医学伦理学 

第 4 版 

主编 

孙福川 

王明旭 

副主编 

陈晓阳 

宫福淸 


44. 

临床流行病学与循证医学 

第 4 版 

主编 

刘续宝 

王素萍 

1 副主编 

孙业桓 

时误璞 


45. 

康复医学 

第 5 版 

主编 

黄晓琳 

燕铁斌 

副主编 

王？华 

励逑安 


46. 

医学女献检索与论文写作 

第 4 版 

主编 

郭继军 


副主编 

马路 

张帆 


47. 

卫生法 

第 4 版 

主编 

汪建荣 


副主编 

达庆东 

IH 侃 


48. 

医学导论 

第 4 版 

主编 

马建辉 

闻德亮 

副主编 

fl 海鹏 

郭永松 


49. 

全科医学概论 

第4版 

主编 

祝増珠 


副主编 

胡传来 

路孝琴 


50. 

麻醉学 

第3版 

fe 编 

杨拔贤 

李文忐 

副 主编 

刘进 

姚尚龙 

郭曲练 








邓小明 



51. 

急诊与灾难医学 

第2版 

主编 

沈洪 

刘中民 

副主编 

1 请珊 

周朵斌 

于学忠 

52. 

医患沟通 


主编 

王锦帆 

尹梅 

1 副主编 

唐宏宇 

赵明杰 


53. 

肿瘤学概论 


主编 

王冠军 

赫拢 

副主编 

张沾媛 

李薇 

周 Z ; •峰 
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第六届全国高等学校五年制本科临床医学专业 


顾 问 

沈晓明王德炳刘德培吴孟超刘允怡 

主任委员 

陈灏珠钟南山 

副主任委员 

王卫平杨宝峰龚非力柯杨石应康郑树森 

委 员（以姓氏笔画为序） 

王滨王冠军王家良王鸿利文历阳文民刚文继舫 
孔北华田勇泉白波内人驹冯友梅吕兆丰朱明德 
刘吉成 闫剑群 李玉林步宏吴在德吴肇汉汪建平 
沈悌陆再英郎景和赵群赵玉沛南登崑桕树令 
曹雪涛崔慧先葛均波曾因明曾晓荣雷寒瞿佳 



高水平、高质 fi 的医学教育既是办好人民满意教育的莆要组成部分，也是陕疗卫生事业改 
革发展的重要支撑。随着我国医药卫生体制改革的不断深人，对高等医学教育改革也提出丫史 
高的要求。如何培养适应国家需要、人民满意的高质位、高水平医学人才是当前歴卞教啻的酋 
要任务。为此，在“十二五”开局之年，教育部和卫生部共同组织实施了医学教育综合改革。 

医学教育综合改革要求我们深入贯彻落实教育规划纲要和医药卫生体制改革的意见，遵循 
医学教育规律，以改革创新为动力，着力于医学教育发展与医药卫生事业发展的紧密结合，芯力 
于人才培养模式和体制、机制的重点突破，着力于医学生职业道德和临床实践能力的显箸提升， 
着力于医学教育质量保障体系的明显加强，从而全面提高医学人才培养质跫，为发展医药卫生 
事业和提高人民健康水平提供坚实的人才保障。 

教材建设在提高人才培养质量中发挥着重要的基础性作用，对此教育部一直高度屯视，要 
求以教材建设为抓手，推动医学课程和教学方法改革。一本好的教材，给医学生以正确的引导， 
给临床医生以正确的指导。人民卫生出版社作为_家级优秀出版单位，承拘了大最教材的规划 
和出版工作，形成了课程种类齐全、学科体系合理、配套服务全面的教材出版模式。尤其是在以 
吴阶平、裘法祖、吴孟超、陈灏珠等院士为代表的老一辈医学大家的付岀和带领下，在一大批 K 
学教育精英的努力和参与下，其出版的五年制本科临床医学专业规划教材为我 N 彪学界培养丫 
—代又一代优秀的医药学人才，为推动我国医疗卫生事业的改革和发展做出了巨大的历史贡献。 

此次第八轮五年制本科临床医学专业规划教材的修订工作是在贯彻党的十八大关于“深化 
教育领域综合改革”精神的背景下，在落实卫生部、教育部联合下发的《关于实施临床医学教育 
综合改革的若干意见》的基 础上启 动的。修订工作贯穿了医学教育综合改革的要求，特別是注 
重将医德教育贯穿于医学教育的全过程，增加了《医患沟通》一书，同吋强化临床实践教学，配套 
编写了相关的实践指导，以提高医学生的临床实践能力。 

我们相信，在教育、卫生系统的通力合作下，在广大医学教育丁作者的大力支持和参与下， 
第八轮五年制本科临床医学令业规划教材的修订出版对推动医学教育综合改革，提高辰学人才 
培养质 M 将产生积极的推动作用。 


教育部部长助理 



貧兔平 


n 都医科大学神经病学教授、主任医师、博士生导师。现任 [司 家重 
点学科餘都医科大学宣武医院神经内科主任，兼任首都医科大学神经病 
学系: - iH 神经病学研究所所长，中华医学会神经病学分会主任委员， 
中 M 區师协会神经内科分会会长，中华医学会沖经病学分会认知障碍 
与痴呆学组组长，北京市神经科学学会副理事长等。担任国际知名杂志 
Alzheimer's & 编委、《中华神经科杂 U 副主编、\神经疾病与 

精神卫生》执行主编，《脑与神经杂志》副主编等 C 

贾建平教授从事教学工作至今 20 余年。主持并参与了国家 973 、 
863、科技部“卜五”攻关、“十一五”支撑计划、圃家自然基金等国家及 
省部级课题共20余项，获得科研经费资助近5000万元。发表学术论 
文600余篇，其中 SCI 论文100余篇，主编著作17部，参编著作20部： 
获得省部级奖16项，其中主持完成的“轻度认知障碍和痴呆的发病机 
制与临床研究”等获得2009年北京市科技进步二等奖和中华医学会 
科技二等奖。在贾建平教授带领下，首都医科大学宣武医院神经科于 
2003年成为北京市教委重点学科，2007年被评为北京市优秀教学团队 
和北京市学术创新团队，2007年被评为国家级重点学科，年被评 
为国 家级优秀教学团队，2012年被评为11 生部® 点专科。贾建平教授 
于2006年被评为北京市十百千人才中的“卜”顶尖层次人才，2008 ^ 
获得中网医师奖,2009年获 N 务院特殊津贴专家，2009年被评为北京 
市卫生系统神经病学领军人才。2010年荣获北京市有突出贡献的科学、 
技术、管理人才奖。 




1955年9月生于上海。上海交通大学医学院祌经病学教授、主仟版 
师、博士生导师。现任附 M 瑞金医院党委副书记、神经科主任、神经病学 
教研室主任、神经病学研究所所长。 H 际神经病学联盟帕金森病及相关 
疾病研究委员会委员、国际运动障碍学会亚太地区执委、中华版#会神 
经病学分会副主委兼帕金森病及运动障碍学组组长、中国神经科学学会 
副理事长兼神经病学基础与临床分会主委、中华医学会老年 1 S 学分会常 
委、中国医师协会神经内科医师分会及老年医学分会副主委、中华中医 
药学络病学分会副主委、第十届国家药典委员会医学专业副主委、中闽 
老年学学会老年医学委员会认知障碍专家委员会副主委等职。担任_ 
际杂志 Translational Neurodegeneration 主编 、 J(mnml of /Uzheimer’s disease 
和 Journal of Neurology & Epidemiology 副主编、 Journal of Neuroim m une (Sc 
Pharmacology 、 Neurodegenerative Disease Management 禾 11 Neuroscience 
Bulletin 编委;《中华神经科杂志》、《中国神经精神疾病杂志》、《中 M 神 
经免疫与神经病学杂志》等副主编。 

从事神经病学教学工作 35 年。主要学术成就在帕金森病、阿尔茨 
海默病的发病机制及诊治方 fW 发表 SCI 论文 120 余篇，单篇 M 高影响因 
子】1. 089 分 (Ann Neurol ), 以第一完成人获得国家科技进步三等奖1项、 
教育部自然科学一等奖1项和 I :海市科技进步一等奖2项，及其他畨部 
级科技进步奖二、三等奖 16 项; 作为大会主席成功承办第 19 届世界帕 
金森病学术大会，主编、主译9部教科书或 专著; 获得 M 家有突出贡献中 
青年专家、全国百千万人才工程国家级人选、全同宝钢教育奖优秀教师 
奖、国务院政府特殊津贴、全国中青年医学科技之星、上海市领军人才、 
市十佳医师、市第一、二届高校优秀青年教师。 



准 丽矣 

1956十:12 27丨 I 生于辽宁沈阳.1982年毕业于中 R 彳医科 大学医学系- 

1991年決 得中 学科学院中_协和医科大学博士学位:现任北京协和医院 
沖经科 1: fT : ， 教授、博1:牛.异师 1992-1995 年分别在美 IS 杜克大学和加州大 
学尔湾分中心进修和博士后研究 - 现任中华医学会神经病学分会第五 
屈委员会前主 ff : 委员； 中 N 医师协会神经病学分会副主任委员，北京分会神经 
病学分会主任委员，北京医师协会神经病学分会主任委员等。中华神经科杂 
志总编等, 

主要 从事运动神经元病、多系统萎缩和神经肌肉病的临床和神经电生理 
研究， W 血管的二级顶防等研究发表论文200余篇，著书20余本、' 承担国家 
科技部坫金、 M 家自然科学雄金、卫生部和北京市基金多项。曾获第九届“吴阶 
平-保罗.杨森药学研究奖”一祌经病学专业一等奖，卫生部突出贡献中青 
年专家等荣$.、 


王伟 

教宵部长江学荇. W 家杰出 贵年 雑金获得者，教授，主任医师现任华中 
科技大学同济医学院附》4同济 K 院神经病学研究所所长，副院长，教育部神 
经系统 ® 人疾病電点实验室副主仟。中华医学会神经病学分会青年委员会 
副主任委员，中 M 医师学会神经病学分会常委，中国神经科学学会胶质细胞 
分会副主任委员，湖北省神经病学分会副主任委员，湖北省医学会理事 
任教育部主办的《神经损伤与功能重建》杂志主编= 

从事神经病学教学 T 作20余年。主持国家级和省部级科研项冃〖 0 余 
项，近五年在 H 际知名杂志发表 SCI 论文30余篇，其中4篇封面文章，并得 
到 Cell. 、 Neuron 'Nature Neuroscience fO Physio Rev 等_际箸名专业杂志正面引 
用298次.、获教育部自然科学一等奖和中华医学奖二等奖各一项= 
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随若现代医学飞速的发展和高等教育改革的进一步深入，医学教材的定期修订已经成为时 
代的耑要。因此，临床医学专业5年制本科规划教材《神经病学》的再版修订工作也于 2012 年 
4月正式启动。 

第 7 版《神经病学》教材定位于医学教育的主体——5年制本科教育，目标是培养医学生 
神经病学的理论知识和初步临床实践，为日后临床下•作和继续深造打下一个良好的基础。同时 
教材也力求对应闽家执业医师资格考试的要求，为医学生们成长为合格的临床医师提供学习内 
容。第 7 版《神经病学》延续第6版教材的编写思路和结构不变，先根据神经系统解剖彳社 1 、叙述 
定位诊断，再阐述神经系统常见症状的主要病因，进而在不同章节中分述不同类别的神经系统 
疾病的病 M 、发病机制、临床表现、诊断及治疗等方面。同时，在第6版教材基础上，关注学科进 
展，对部分章节的内容进行了适当的调整和更新，使篇幅更为精练，语言更为准确，进一步增加 
教材的临床实用性。 

第7版《神经病学》与第6版教材不同的 是:① 第三 章:增 加了第十七节一顾内压异常和 
脑疝; ②第五章:增加丫脑脊液检查和影像学检查等技术相关的临床进展和应用;③第七章:精 
减了 第一节 一 偏头痛的相关内容，增加了第四节——药物过度使用性头痛;④第八章:更新 
了第一节——短暂性脑缺血发作和第二节——脑梗死的相关内容，将第八节 血管性痴呆 
改为血管性认知 障碍; ⑤第 九章: 更新了第二节——阿尔茨海默病和第六节一多系统萎缩的 
相关 内容; ⑥第十章:更新了第 二 节中诊断结核性脑膜炎的相关 内容; ⑦第十一章 :更新 广 第― 
节——多发性硬化和第二节——视神经脊髓炎的相关内容;⑧第十二章 :第五 节增加多巴反 
应性肌张力障碍和发作性运动障碍的简单介绍;⑨第十三章••第二节增加了难治性瘋痛的简单 
介绍，第冈节更新丫癫痫持续状态的 概念; ⑩第十四章 :删去 脊髓减压病;⑪第十五章』新『第 
二节 一 吉兰一巴雷综合征的相关 内咎; ⑫第十八章^更新了第二节——腓骨肌萎缩症的相关 
内容; ⑬第二十一 章:增 加了第四节——甲状腺疾病神经系统并发症。上述未提及的章节，也进 
行了一定的内容和形式修改，使之更为完善合理。 

在教材编写过程中，首都阪科大学和宣武医院领导给予了充分的支持，各兄弟院校提供厂 
热情的帮助，在此农示诚挚的感谢、> 这本教材除了各位编委的辛勤劳动外，在最后加 T •和审定 
过程中，得到 f 全 M 各大医院神经科多位医师的认真参3，他们抱着高度负责任的态度，对每 
章碰行，逐字逐句的阅读、校对和修正:、他们是:薛素芳、卢岩、刘峥、任怡、李丹、王琪、袁晓 
玲 '阎欣、纪笑娟、盛雅琪、杨珊珊、傅贤、张云峰、邹晓东、胡珏、乍宝栋、赵巧华、刘顏、 麵台、 
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陈东平、李焕芹、谭卫卫、亓爱芹、上官亚菲、孙雅菲、韩慧茹、韦秀鲜、李锐、任丽娟、姚文艳 、于笑 
峰，在此表示诚挚的感谢。 

本教材的编写由于时间仓促，不妥和错误之处难免，殷切希望使用本教材的教师、阪学/|:_和 
临床医师们提出宝贵的意见和建议，以便再版时修正。 


貧窆平 

2013平 1 J ] 1 H 
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论 


神经病学是一门临床二级学科，也是神经科学中的一门临床分支，内容比较繁多，理论比较 
深奥，耑要反复实践。随着相关学科如神经生物学、分子生物学和神经影像学的发展，神经病学 
的广义和狭义内容已今非昔比。神经病学在不断取得新进展的同时，展示出从未有过的发展前 
景，已经成为医学科学中令人关注的热点学科。 

神经病学涉及的疾病包括两部分:神经系统疾病和肌肉疾病。讲述这两类疾病的症状、发 
病机制、病因和病理、诊断和鉴别诊断、预防和治疗是神经病学的主要内容。神经系统包括中枢 
神经系统和周围神经系统两部分，前者主管分析综合内外环境传来的信息并作出反应，后者主 
管传导神经冲动。人类的语言、记忆、思维、判断、推理等高级神经功能活动，以及随意运动和感 
觉等无不由神经系统管理和支配。和神经功能不同的是，身体运动的实现，则依赖骨骼肌的正 
常功能。因此神经系统和骨骼肌的结构和功能发生障碍后，将会严重影响人体最基本和最重要 
的活动。在祌经病学领域中，就神经系统疾病和肌肉疾病而言，前者占据主要内容。 

神经病学和精神病学是两门不同的学科。神经系统疾病的主要临床症状为运动、感觉和反 
射障碍。精神疾病则主要是由于大脑高级功能紊乱导致的情感、意志、行为和认知等精神活动 
障碍。但在神经系统疾病中，如病变累及大脑时，常常有精神症状。 

' 祌经病7:的 n 标 

当今，随着社会老龄化的到来，神经系统疾病已经成为导致人类死亡和残疾的主要原因之 
一。 在引起人类四大死亡原因的心血管病、肿瘤、脑血管病和老年变性病中，神经系统疾病占了 
两个。目前，巾于研究水平和认识水平的限制，许多神经系统疾病的病因和确切的发病机制还 
不淸楚，这极大地影响 r 诊断和治疗。因此，神经病学还有许多问题和难点需要我们去解决，而 
完成这些任务需要长吋间的努力，仍然任 m 而道远。 

神经病学的总体目 标是: 发展神经科学，提高对疾病的认识水平，及时对疾病进行合理的诊 
断， N 时尽可能针对病因恰当治疗，提高治愈率，降低死亡率和致残率。具体来说，当神经或肌 
肉系统疾病发生时,首先应进行定位诊断，即明确病变累及了神经系统哪些部位，是以中枢神经 
系统受累为主，还是以周围神经系统受累为主，或者是以肌肉疾病为主，或者全部 受累; 最后进 
行定性诊断，以明确病因和病变性质。多种因素均可引起神经科疾病，如血管病变、感染、结缔 
组织病、遗传、中毒、营养障碍和先天发育障碍等，斋要全面检查以明确病因。待定性诊断完成 
后，即应进行适当的治疗。 

需要指出的是，随着人类的进化和环境因素的改变，以及新的检查手段的不断涌现，会出现 
两种情况 :一是 先前已经存在的疾病，当时没有认识而现在认 识了； 二是新的条件下发生 了新的 
疾病。这就说明，任何一本教科书或参考书都是对现今认识和理论的总结，都需要不断发展、更 
新内容，以反映对疾病的新发现和新认识。 

:、沖经病¥的特性 

神经病学有着不同于其他学科的特性，了解这些特性有助于更好地掌握神经病学知识，为 
临床工作打下坚实的基础。神经病学有以下几个 特性： 

i . 疾病的复杂性神经系统和肌肉组织的解剖构造都非常复杂，不同部位病变所表现的症 
状不同，如果病灶同时累及几个部位,临床症状就会互相重叠，给诊断和分析带来很 大闲难 这 
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种复杂性使得神经系统疾病的诊断有其特殊的程序，通常先进行定向诊断，即是否屈 r •祌经利- 
疾病; 然后再进行定位诊断，即症状的发生源自何解剖 部位; 最后为定性诊断，找出发生疾病的 
原因。 

2. 症状的广泛性 神经系统的症状既可由神经疾病引起，也可由其他系统疾病产生，如昏 
迷这一症状，原发病可为脑出血、蛛网膜下腔出血、烦高压，也可为内科疾病的糖尿病：打时一 
种疾病在某一阶段属于内科范畴，另一阶段又属于神经科范畴，如一氧化碳中辟，急性发生时屈 
内科，到了迟发性脑病时即归为神经科疾病。神经系统的功能紊乱也可导致其他系统的功能障 
碍，如脑出血常出现心血管系统和消化道的症状，癫痫时可表现为腹痛等。综上所述，许多“神 
经科 Se 状具有广泛的覆盖性，并不单单是属于神经科，其他系统疾病也可引起，这一点嬰在 
临床实践中注意。 

3. 诊断的依赖性 现代科技的发展，使得许多新方法和新手段不断涌现，为眩师诊断疾病 
带来很大便利。但在另一方面，神经科医师对辅助检查的依赖性越来越大，如 CT 诊断脑出血， 
MRI 诊断多发性硬化，神经活检、肌肉活检和肌电图对于周围神经病和肌病的诊 断等。 因此祌 
经科医师需要了解众多的相关知识，以正确利用辅助检查为诊断服务。 

4 - 疾病的严重性 神经科急症、重症多，对生命威胁程度较高，如脑梗死、脑; li 血和脑肿瘤 
等均可引起脑水肿，严重时可发生脑沛，可突发呼吸心跳停止。再如重症肌无力和吉兰一巴笛 
综合征可发生呼吸肌麻癖，如不及时抢救，往往威胁生命。因此在临床实践中应做到对病情观 
察细致、估计充分，才能减少死亡率，防患于未然。 

5. 疾病的难治性 神经系统疾病中，一些疾病可以治愈，如多数炎症和费养缺乏性 疾病； 一 
些疾病虽然不能根治，但可以控制或缓解症状，如特发性癫痫、震颤麻痹和脑血管病；一些疾病 
目前尚无好的治疗方法，如变性病和恶性肿瘤。不同疾病在临床上应该区別对待，对能根治的 
疾病,应及时进行有效 治疗; 对能控制和缓解的疾病，应采取及时的 措施; 对难治之症的患者•，应 
给予对症和支持治疗。 

三、 神经病$的实践 

神经系统疾病的诊断过程分为三个 阶段： 

1- 首先通过询问病史和体格检查获取详尽的临床资料。 

2 - 然后用神经解剖、神经生理等基础知识进行分析，初步确定病变的部位。 

3. 最后综合疾病的起病形式、演变过程以及个人史、家族史等临床资料，作出初步的临床诊 
断，并选择辅助检查进一步证实。 

近年来，涌现出多种辅助检查方法供临床医师选择，例如电子计算机断层打描 （ CT ) 和螺旋 
CT 、数字减影血管造影 (DSA )、磁共振成像 （ MRI )、 磁共振血管造影 (MR A ) 、诱发电位（包括视觉、 
听觉、体感觉)和肌电图、24小时脑电图检测、经颅多普勒 （ TCD ) 和颈动脉超声检赉 、正电 子发射 
断 层妇描 （ PKT )、 脑磁阁、神经和肌肉组织活检、脑脊液细胞和生化检查、血液特异性抗原和抗体 
检查以及基因检查等。正确合理地疢用这些检査，对诊断十分有益。 

但是，任何一种辅助检查都不能替代基本临床诊断方法，也小•能解决所有的问题。有些神 
经科疾病可以在 CT 和 MRI 等影像学检查 L 始终无阳性发现，如三叉祌经痛、特发性癫痫、血管 
性头痛等。许多影像学表现也没有特异性， nf | l :| 多种疾病引起，如白质^ Ti 和长 T 2 ，既 oj 以由 
脱髓鞘病变引起，也吋由脑梗死引起：因此辅助检查在很多情况卜•只是诊断的辅助 T . 具，还耍 
依据全面的临床资料，进行综合分析，从而确定临床诊断。 

医学生在学习方法上要充分利用现代科学手段，结合神经系统主要解剖生理和病理，联系 
症状学和临床实际，采取综合分析和整体观点，逐步提高临床技能。神经病学的实践中耍歌点 
掌握病史采集、神经系统检查、神经科基本操作，掌握常见疾病的诊治要点，掌握危重病的抢救， 
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了解辅 助检查的方法和意义，熟悉定位和定性诊断，打下良好的临床实践基础。 

四、神经病学的发展 

冋顾过去的几十年，相关科学技术的迅猛发展使神经病学研究得到前所未有的进步。例如， 
在疾病病因方而，由于分子生物学的发展，对许多疾病的本质现象得以重新认识;在疾病诊断方 
面，由于神经影像学、神经电生理学和基因诊断技术的发展，使疾病诊断的准确性有很大提高； 
在疾病治疗方面，新药的出现 ，为很 多疾病的治疗带来了希望。上述诸多发展，把神经病学带人 
了新的境界。 

但是，必须看到，神经病学的发展仍然面临着许多的问题，神经科疾病仍然是造成人类死亡 
和残疾的主要原因 之一。 为了更快地发展神经病学，必须看到固前的现状： 

1. 神经疾病谱的变化 目前，老年人口比例已达10%以上，预计未来一段时间内还会有较 
大幅度的增加。老年人口的增多将会使老年变性病和脑血管病增多，从而导致疾病谱发生改变。 

2 . 神经疾病诊断手段的变化 儿个世纪以来，医师对疾病的诊断一直依靠 自 己的经验和对 
传统检查的分析。但由于遗传背景的差异 ，同 种疾病的表现却千差万别，往往造成诊断上的失 
误。随着分子生物学的发展，诊断被提高到基丙水平。以往不能确诊的一些疾病，特别是遗传 
性疾病，可以通过分子生物学方法，确定致病基因，使进一步治疗成为可能。 此外 ，随着神经影 
像学的发展，特别是磁共振的应用，疾病的诊断已经提高了一个层次。我们有理由相信随着分 
子生物学、神经影像学和其他相关学科发展，神经疾病的诊断将会发生根本性的改变。 

3. 神经疾病治疗技术的变化 除了大量新药进人临床外，其他新的治疗手段也大量进入临 
床。如功能外科立体定向技术、神经导航操作技术、急性脑梗死的溶栓治疗、缺血性脑血管疾病 
的外科治疗(颈动脉内膜切除、支架成形术和颅内血管重建等)、脑出血的外科手术、脑内组织移 
植等等，对治疗发挥了很大的作用。基因治疗也正在进行临床实验，通过基因水平修饰，将正常 
基因代替致病基因，或封阻或剪断致病基因，或修复被损害基因，从而起到治疗作用。 

21世纪作为神经科学的世纪而揭开了新的一页。相信在不远的将来，神经病学会有更大的 
发展。 


(贾建平) 



第二章神经系统的解剖、生理及病损的定位诊断 


概 述 

神经系统疾病的诊断包括定位诊断(病变部位诊断）和定性诊断(病因诊断）两个部分。临 
床医师根据解剖学、生理学和病理学知识及辅助检查结果对症状进行分析,推断其发病部位，称 
为定位 诊断; 在此基础上确定病变的性质和原因，这一过程称为定性诊断。定位诊断是诊断神 
: 经系统疾病的第一步，正确完成定位诊断取决于三个因索，一是对神经系统解剖、生理和病理的 
理解，二是对这些结构病损后症状的掌握，三是临床基本功的扎实运用。本章主要讨论神经结 
构病损与临床症状之间的关系，为临床定位诊断提供理论基础。 

神经结构病损后出现的症状，按其表现可分为四组，即缺损症状、刺激症状、释放症状和断 
联休克症状。①缺损症状••指神经结构受损时，正常功能的减弱或消失。例如一侧大脑内诞区 
梗死时，破坏了通过内蘧的运动和感觉传导朿而出现对侧偏瘫和偏身感觉 缺失； 面神经炎时引 
3面肌瘫 痪等; ②刺激症状 :指神 经结构受激惹后所引起的过度兴奋表现，例如大脑皮质运动区 
受肿瘤、瘢痕刺激后引起的 癫痫; 腰椎间盘突出引起的坐骨神经 痛等; ③释放症状 ：指高 级中枢 
受损后，原来受其抑制的低级中枢因抑制解除而出现功能亢进。如上运动神经元损害 / T ； 出现的 
锥体束征，表现为肌张力增高、腱反射亢进和病理征 阳性; 基底核病变引起的舞蹈症和手足徐动 
症等•，④断联休克症 状:指 中枢神经系统局部发生急性严重损害时，引起功能上与受损部位有密 
切联系的远隔部位神经功能短暂丧失。如较大量内囊出血急性期，患者出现对侧肢体偏瘫、肌 
张力减低、深浅反射消失和病理征阴性，称脑 休克; 急性脊髓横贯性损伤吋，损伤平面以下表现 
3也缓性瘫痪，称脊髓休克。休克期过后，多逐渐出现受损结构的功能缺损症状或释放症状。 

第一节中枢神经 

中枢神经系统 (central nervus system ， CNS) 包括脑和脊髓，脑分大脑、间脑、脑干和小脑等部 

分，脊髓由含有神经细胞的灰质和含上、下行传导束的白质组成。不同的神经结构受损后，其临 
床症状各存 特点。 

大脑半球 (cerehral hemisphere ) 的表面由大脑皮质所锐盖，在脑表面形成脑沟和脑回，内部 
为白质、基底核及侧脑室。两侧大脑半球由胼胝体 连接。 每侧大脑半球借中央沟、大脑外侧裂 
和其延长线、顶枕沟和枕前切迹的连线分为额叶、顶叶、颞叶和枕叶，根据功能又有不同分区（图 
2-1)。此外，大脑还包括位于大脑外侧裂深部的岛叶和位于半球内侧面的由边缘叶、衣仁核、丘 
脑前核、下丘脑等构成的边缘系统（阁2-2、图2-3)。 

两侧大脑半球的功能不完全对称，按功能分优势半球和非优势半球。优势半球为在记言、 
逻辑思维、分析综合及计算功能等方面占优势的半球，多位于左侧，只有一小部分右利手和约半 
数左利手者可能在右侧。非优势半球多为右侧大脑半球，主要在音乐、美术、综合能力 、空间 、几 
何图形和人物面容的识别及视觉记忆功能等方面占优势。不同部位的神经病学损害产 牛小同 
的临床症状。 
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运动前区中央前沟中央前回(皮质运动区) 
额上回1 \—/中央沟 

额上沟 
书写中枢 
额中回 
皮质侧视中枢 
额下沟 

运动性语言中枢 
额下回 
外侧裂 
额极 


中表后回(皮质感觉区） 

中央后沟 
顶上小叶 


颞上回 



颞上沟 
题极 
颞中回 


颞下沟 


颞卡回感觉性枕前切迹 
语言中枢 


顶间沟 
顶下小叶 

f 缘上回(运用中枢） 
角回(阅读中枢） 
顶枕沟 


视中枢 
枕极 


图 2-1 左侧大脑半球外侧面结构及功能区 



图 2-2 右侧大脑半球内侧面结构及功能区 
扣带回 



图 2-3 边缘叶构成 


笔记 

























笔记 


第二章神经系统的解剖、生理及病损的定位诊断 
C 一）额叶 

1 【 解剖结构及生理功能】 

额叶 (frontal lobe ) 占大脑半球表面的前1/3，位于外侧裂上方和中央沟前方，是大脑半球主 
要功能区之一。前端为额极，外侧面以中央沟与顶叶分界，底面以外侧裂与颞叶分界，内 侧断以 
扣带沟与扣带回分界。中央沟前有与之略平行的中央前沟，两沟之间为中央前回，足大脑皮质 
运动区。中央前回前方从上向下有额上沟及额下沟，将额叶外侧面的其余部分分为额卜回、额 
I 中回和额下回（图2-1)。 

^额叶的主要功能与精神、语言和随意运动有关。其主要功能区包括必皮质运动区 ：位于 中 
央前回，该区大锥体细胞的轴突构成了锥体朿的大部，支配对侧半身的随意 运动: 身休各部位 
I 代表区在此的排列由上向下呈“倒人状”（图2-4)，头部在下，最接近外 侧裂； 足最高，位于额叶 
内 侧面; ②运动 前区: 位于皮质运动区前方，是锥体外系的皮质屮枢 ，发 出纤维到丘脑 、雄 底核和 
红 核等处，与联合运动和姿势调节 有关; 该区 也发 出额桥小脑束，与共济运动有关；此外，此区也 
是自主神经皮质中枢的一 部分; 还包括肌张力的抑制区。此区受损瘫痪不明显，可出现共济失 
^和步态不稳等锥体外系 症状; ③皮质侧视中 枢:位 于额中回后部，司 双眼同 向侧视运动；④书 
写 中枢: 位于优势半球的额中回后部，与支配手部的皮质运动区 相邻; ⑤运动性语言中枢 （Broca 
区) •• 位于优势半球外侧裂上方和额下回后部交界的三角区，管理语言 运动; ⑥额叶 前部： 有广泛 
的联络纤维，与记忆、判断、抽象思维、情感和冲动行为有关。 



【病损表现及定位诊断】 

额叶病变时主要引起以下症状和 表现： 

1. 外侧面以脑梗死、肿瘤和外伤多见。 

⑴额极病变:以精神障碍为主，表现为记忆力和注意力减退，表情淡漠，反应迟純，缺乏始 
动性和内省力，思维和综合能力下降，可有欣快感或易怒。 

⑵中央前回病 变:刺 激性病变可导致对侧上、下肢 或面部 的抽搐 （ Jarksnn 癫痫）或继发全 
身性癫痫 发作; 破坏性病变多弓 | 起单瘫。中央前回 h 部受损产生对侧卜-肢瘫痪，下部受损产生 
对侧面、 S 或 h 肢的 瘫痪; 严重而广泛的损害可岀现对侧偏瘫. 
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(3) 额 h 回后部病变:可产生对侧上肢强握和摸索反射。强握反射 (grasp reflex) 是指物体触 
及患者病变对侧手掌时，引起手指和手掌屈曲反应，出现紧握该物不放的现象;摸索反射 (groping 
reflex) 足指当病变对侧手掌碰触到物沐时，该肢休向各方向摸索，直至抓住该物紧握不放的 
现象。 

(4) 额中回后部病 变：刺 激性病变引起双眼向病灶对侧凝视，破坏性病变双眼向病灶侧凝 
视； 史后部位的病变产生书写不能。 

(5) 优势侧额下回后部 病变: 产生运动性失语。 

2. 内侧面 以大脑前动脉闭塞和矢状窦旁脑膜瘤多见。后部的旁中央小叶 （ paracentral 
lohule) 病变可使对侧膝以下瘫痪，矢状窦旁脑膜瘤可压迫两侧下肢运动区而使其产生瘫痪，伴 
有尿便障碍，临床|二可凭膝关节以下_換严靈而膝关节以上无瘫焕与脊髓病变相鉴别。 

3. 底面 以额叶底面的挫裂伤、嗅沟 脑 -膜瘤和蝶骨嵴脑膜瘤较为多见。病损主要位于额 
叶眶而，表现为饮食过兑、胃肠蠕动过度、多尿、尚热、出汗和皮肤血管扩张等症状。额叶底面 
肿瘤可出现同侧嗅觉缺失和视神经萎缩.对侧视乳头水肿，称为福斯特一肯尼迪综合征 （ FoSter_ 

Kennedy syndrome ) 0 

(二） 顶叶 ， 

[ 解剖结构及生理功能】 

顶叶 （parietal lobe ) 位于中央沟后、顶枕沟前和外侧裂延线的卜•方。前面以中央沟与额叶分 
界,后面以顶枕沟和枕前切迹的连线与枕叶分界， F 面以外侧裂与颞叶分界。中央沟与中央后 
沟之间为中央后回，为大脑皮质感觉区。中央后 回后面 有横行的顶间沟，将顶叶分为顶上小叶 
和顶下小叶。顶下小叶由闹绕外侧裂末端的缘上冋和闱绕颞上沟终点的角回组成（图2-1)。 

顷叶主要有以下功能 分区: ①皮质感觉 区：中 央后回为深浅感觉的皮质中枢，接受对侧肢体 
的深浅感觉信息，各部位代表区的排 列也朵 “倒人状”（图2-4)，头部在下而足在顶端。顶上小 
叶为触觉和实体觉的皮质中枢;②运用中枢:位于优势半球的缘上回，与复杂动作和劳动技巧有 
关; ③视觉性语言中枢:又称阅读中枢，位于角回， ® 近视觉中枢，为理解看到的文字和符号的皮 

质中枢 C 

[ 病损表现及定位诊断】 

顶叶病变主要产生皮质性感觉障碍、失用和失认症等。 

1. 中央后回和顶上小叶病变 破坏性病变主要表现为病灶对侧肢体复合性感觉障碍，如实 
体觉、位置觉、两点辨别觉和皮肤定位觉的减退和缺失。刺激性病变可出现病灶对侧肢体的部 
分性感觉性癫痫，如扩散到中央前回运动 K ，可引起部分性运动性发作，也可扩展为全身抽搐及 
意识丧失。 

2. 顶下小叶 （缘上回和角回） 病变 

( 1 ) 休象 障碍: 顶叶病变可产生体象障碍，体象障碍的分类及特点详见第三章。 

(2) 7V 茨曼综合征 （Gerstmann syndrome ): 为优势侧角冋损害所致，主要表现有 :计 算不能（失 
算症)、手指失认、左右辨别不能(左右失认 症) 、书写不能 （失写 症),有时伴失读。 

(3) 失用症 :优势 侧缘上回是运用功能的皮质代表区，发出的纤维至同侧中央前回运动中 
枢，再经胼胝体到达对侧 农侧 中央前回运动屮枢，囚此优势侧缘上回病变时可产生双侧失用症。 

失用症分类及特点详见第二•章。 

(三） 颞叶 

【解剖结构及生理功能】 

颞叶（_『_1 lohe ) 位于外侧裂的 KA •，顷忱裂前方' 以外侧 裂3额、顶叶分界，后面4枕 
叶相邻。颞叶前端为颞极，外侧面有与外侧裂平行的颞 I •.沟以及底面的颞下沟，两沟界限了颞 
卜回、颞巾[用和颞下 冋（图 2- 1 )。 颞卜-回的‘部分掩人外侧裂屮,为颞横回、 
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题叶的主要功能区 包括: ①感觉性语言中枢 （ Wernicke 区): 位于优势半球颗上回后部;②听 
觉 中枢: 位于颞上回中部及颞 横回; ③嗅觉中 枢:位 于钩回和海马回前部，接受双侧嗅觉纤维的 
| 传入;④颞叶前部:与记忆、联想和比较等高级神经活动 有关; ⑤颞叶内侧 面:此 区域厲边缘系 
:统，海马是其中的重要结构，与记忆、精神、行为和内脏功能有关。 

; 【病损表现及定位诊断】 

颞叶病变时主要引起听觉、语言、记忆及精神活动障碍。 

1. 优势半球颗上回后部 （ Wernicke 区） 损害 患者能听见对方和自己说话的声音，但不能 
理解说话的含义,即感觉性失语 (Wernicke aphasia )。 

2. 优势半球顯中回后部损害 患者对于一个物品，能说出它的用途，但说不出它的名称 • 。 
如对钥匙，只能说岀它是“开门用的，，，但说不出“钥匙，’名称。如果告诉他这叫“钥匙”，患者能 
夏述，但很快又忘掉，称之为命名性失语 （anomic aphasia ) 0 

3_ 颖叶钩回损害 可出现幻嗅和幻味，做舔舌、咀嚼动作，称为钩回发作。 

4 -海马损害可发生癫痫，出现错觉、幻觉、自动症、似曾相识感、情感异常、精神异常、内脏 
: 症状和抽搐，还可以导致严重的近记忆障碍。 

5 . 优势侧颞叶广泛病变或双侧颞叶病变可出 现精神症状，多为人格改变、情绪异常、记忆 
障碍、精神迟纯及表情淡漠。 

6. 颖叶深部的视辐射纤维和视束受损 可岀现视野改变，表现为两眼对侧视野的同向上象 

限盲。 

(四）枕叶 

【解剖结构及生理功能】 

枕叶 (occipital lobe ) 位于顶枕沟和枕前切迹连线的后方，为大脑半球后部的小部分。其后 
端$枕极，内侧面以距状裂分成楔回和舌回 (图 2 -2)o 围绕距状裂的皮质为视中枢，亦称纹状区， 
接受外侧膝状体传来的视网膜视觉冲动。距状裂上方的视皮质接受上部视网膜传来的冲动 ， fr 
方的视皮质接受下部视网膜传来的冲动。枕叶主要与视觉有关。 

【 病损表现及定位 诊断】 

枕叶损害主要引起视觉障碍。 

视觉中枢病变刺激性病变可出现闪光、暗影、色彩等幻视现象，破坏性病变可出现视野 
缺损^视野缺损的类型取决于视皮质损害范同的大小:①双侧视觉中枢病变产生皮质肓，表现 
=全_，视物不见，但对光反射 存在; ②一侧视中枢病变可产生偏肓，特点为对侧视野同向性偏 
f ，而中心视力不受影响，称黄斑回避 （macular spar i ng); ③距状裂以下舌回损害可产生对侧同向 
性上象 限盲; 距状裂以上楔回损害可产生对侧同向性下象限盲。 

^ / 优势侧纹状区周围病变 患者并非失明，但对阁形、面容或颜色等都失去辨别能力，有时 

需借助于触觉方可辨认。如给患者看钥匙不能认识，放在手上触摸一下即能辨认，称之为视觉 
失认。 

3 .顶枕顯交界区病变 可出现视物变形。患者对所看物体发生变大、变小、形状歪斜及颜 
色改变等现象，这些症状有时是癫痫的先兆。 

㈤ 岛叶 

岛叶 (^ darloheO 又称脑岛 ( insula ) ，呈三角形岛状，位于外侧裂深面，被额 、顶颞 叶所镫盖。 
岛叶的功能与内脏感觉和运动有关。刺激人的岛叶可以引起内脏运动改变，如唾液分泌增加、 
恶心、呃逆、胃肠蠕动增加和饱胀感等。岛叶损害多引起内脏运动和感觉的障碍。 

(六）边缘叶 

边缘叶 (limbic lobe ) 由半球内侧面位于胼胝体周围和侧脑室下角底壁的-圆弧形结构构成， 
包括隔区、扣带回、海马回、海马旁回和钩回(图2-2、图2-3)。边缘叶与杏仁核、 ft 脑前核、下丘脑、 
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中脑被盖、岛叶前部、额叶眶面等结构共 N 组成边缘系统。边缘系统与网状结构和大脑皮质有 
广泛联系，参与高级祌经、精神（情绪和记忆等）和内脏的活动。边缘系统损害时可出现情绪及 
icl 忆障碍、行为异常、幻觉、反应迟钝等精神障碍及内脏活动障碍。 

: 、内 遂 


【解剖结构及生理功能】 

内囊 （internal capsule ) 是宽厚的白质 
层，位于尾状核、豆状核及丘脑之间，其外 
侧为豆状核，内侧为丘脑，前内侧为尾状 
核，由纵行的纤维束组成，向上呈放射状投 
射至皮质各部。在水平切而上，内诞形成尖 
端向内的钝角形，分为前肢、后肢和膝部。 

内旗前肢位于尾状核与豆状核之间， 

上行纤维是丘脑内侧核至额叶皮质的纤维 
(丘脑前辐射)，下行纤维是额叶脑桥朿(额 
桥 朿); 内囊膝部位于前、后肢相连处，皮 
质延髓束于此通过；内盤后肢位于丘脑与 
豆状核之间，依前后顺序分别为皮质脊髓 
束（支配上肢者靠前，支配下肢者靠后)、丘 
脑至中央后回的丘脑皮质束（丘脑中央辐 
射)，其后为听辐射、颞桥束、丘脑后辐射和 
视辐射等（图2-5)。 

【病损表现及定位诊断】 

1. 完全性内囊损害内盤聚集了大 S 的上下行传导束，特别是锥体朿在此高度集中，如完 
全损害，病灶对侧可出现偏瘫、偏身感觉障碍及偏盲，谓之“三偏”综合征，多见于脑出血及脑梗 
死等。 

2. 部分性内嚢损害由于前肢、膝部、后肢的传导束不同，不同部位和程度的损害可出现偏 
瘫、偏身感觉障碍、偏盲、偏身共济失调、一侧中枢性面舌瘫或运动性失语中的1〜2个或更多症状。 

'、 椹底神经 Vi 


额桥朿 


丘脑前辐射 
豆状核 

屏状核 
皮质延髓朿 

皮质脊髓朿 

丘脑中央辐射 
听辐射 

颞桥束 


丘脑后辐射 



视辐射/ 

图 2-5 内囊的纤维束 


胼胝体膝部 
尾状核头 


丘脑 


胼胝体压部 


【解剖结构及生理功能】 

基底神经节 (basal ganglia ) 亦称基底核 (basal nucleus )，位于大脑白质深部，其主要由尾状核、 
豆状核、屏状核、杏仁核组成（图2-6、图2-7)，另外红核、黑质及丘脑底核也参与基底核系统的组 
成。尾状核和豆状核合称为纹状体，豆状核又分为壳核和苍白球两部分。尾状核和壳核种系发 


生较晚，称为新纹状体;苍白球出现较早，称为 
旧纹 状体; 杏仁核是基底神经节中发生最古老 
的部分，称为古纹状体。基底核是锥体外系统 
的中继站，各核之间有密切的纤维联系，其经丘 
脑将信息上传至大脑皮质，又经丘脑将冲动下 
传至苍 ft 球，再通过红核、黑质、网状结构等影 
响脊髓下运动祌经元。基底神经节与大脑皮质 
及小脑协同调节随意运动、肌张力和姿势反射， 
也参9复杂行为的调节 
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图 2-7 基底核构成 

【病损表现及定位诊断】 

基底核病变主要产生运动异常(动作增多或减少）和肌张力改变（增高或降低)。 

1. 新纹状体病变可出现肌张力减低-运动过多综合征，主要产生舞蹈样动作、手足徐动 
症和偏身投掷运动等。壳核病变可出现舞蹈样动作，表现为不重复、无规律和无 R 的急骤 运动; 
尾状核病变可出现手足徐动症，表现为手指、足趾的缓慢如蚯蚓蠕动样 动作； 丘脑底核病变•出 
现偏侧投掷运动，表现为一侧肢体大幅度、有力的活动。此类综合征可见于风湿性舞蹈病、遗传 
性舞蹈病、肝豆状核变性等，详见第三章。 

2. 旧纹状体及黑质病变可出现肌张力増高一运动减少综合征，表现为肌张力增高、动作 
减少及静止性震颤。此多见于帕金森病和帕金森综合征。 

四、问 脑 

间脑 ( diencephalon ) 位于两侧大脑半球之间，是脑干与大脑半球连接的中继站。间脑前方 
以室间孔与视交叉上缘的连线为界，下方与中脑相连，两侧为内囊。左右间脑之间的矢状窄隙 
为第二脑室，其侧壁为左右间脑的内侧面。间脑包括丘脑 （ thalamus )、 上丘脑 （ epithalamus )、下丘 
脑 （ hypothalamus ) 和底丘脑 （ subthalamus ) 四部分（图2-8)。 
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第四脑室 


图 2-8 间脑 


间脑病变多无明显定位体征，此区占位病变与脑室内肿瘤相似，临床上常称 Y 为中线肿瘤。 
主要表现为颅内压增高症状，临床定位较为闹难，需要全面分析。 
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(― ) 丘脑 : i ! 

【解剖结构及生理功能】 L - ....；；'? r 

丘脑 ( thalamus ) 是间脑中最大的卵圆形灰质团块，对称分布于第三脑室两侧。丘脑前端凸隆， 
称丘脑前结节;后端膨大，为丘脑枕,其下方为内侧膝状体和外侧膝状体（图2-9)。丘脑被薄层 Y 
形内质纤维(内髓板）分隔为若干核群，主要有前核群、内侧核群、外侧核群。丘脑是各种感觉(嗅 
觉除外）传导的皮质下中枢和中继站，其对运动系统、感觉系统、边缘系统、上行网状系统和大脑 
皮质的活动发生着重要影响。 

1. 前核群位于丘脑内髄板分叉部的前上方，为边缘系统的中继站，与下丘脑、乳头体及扣 
带回联系，与内脏活动有关。 

2. 内侧核群位于内髓板内侧，包括背内侧核和腹内侧核。背内侧核与丘脑其他核团、额 
叶皮质、海马和纹状体等均有联系；腹内侧核与海马和海马回有联系。内侧核群为躯体和内脏 
感觉的整合中枢，亦与记忆功能和情感调节有关。 

3. 外侧核群位于内髓板外侧，分为背侧核群和腹侧核群两部分，其中腹侧核群包括 :①腹 
前核:接受小脑齿状核、苍白球、黑质等的传人，与额叶运动皮质联系，调节躯体 运动; ②腹外侧 
核: 接受经结合臂的小脑丘脑朿或红核丘脑朿的纤维，并与大脑皮质运动前区联系，与锥体外系 
的运动协调 有关; ③腹后外 侧核: 接受内侧丘系和脊髓丘脑束的纤维，由此发出纤维形成丘脑皮 
质朿的大部，终止于大脑中央后回皮质感觉中枢，传导躯体和四肢的感觉;④腹后内侧核:接受 
二叉丘系及味觉纤维，发出纤维组成丘脑皮质束的一部分，终止于中央后回下部，传导面部的感 
觉和味觉。 

另外，靠近丘脑枕腹侧的外侧膝状体和内侧膝状体也属于丘脑特异性投射核团，可以看做 
是腹侧核群向后方的延续。内侧膝状休接受来自下丘臂的传导听觉的纤维，发出纤维至颞叶的 
听觉中枢，参与听觉冲动的传导。外侧膝状体接受视朿的传人纤维，发出纤维至枕叶的视觉中 
枢，与视觉有关。 
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【病损表现及定位诊断】 

丘脑病变可产生丘脑综合征，主要为对侧的感觉缺失和(或)刺激症状，对侧不自主运动，并 
可有情感与记忆障碍。丘脑受损主要产生如 F 症状： 

1 . 氐脑外侧核群尤其是腹后外侧核和腹后内侧核受损产生对侧偏身感觉障碍，具有如下特 
点 :①各 种感觉均发生 障碍; ②深感觉和精细触觉障碍重于浅感觉;③肢体及躯干的感觉障碍重 
于面部;④可有深感觉障碍所导致的共济 失调; ⑤感觉 异常; ⑥对侧偏身自发性疼痛(丘脑痛)，疼 
痛部位弥散、不 固定; 疼痛的性质多难以 描述; 疼痛可因各种情绪刺激而 加剧； 常伴有自主神经 
功能障碍，如血压增高或血糖增高。 

2. 氐脑至皮质 K (锥体外系统）诸神经核的纤维联系受累时产生面部表情分离性运动障碍， 
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即当患者大哭大笑时，病灶对侧面部表情丧失，但令患者做随意动作时，面肌并无瘫痪_ 

3. 丘脑外侧核群与红核、小脑、苍白球的联系纤维受损产生对侧偏身不向主运动，可出现舞 
蹈样动作或手足徐动样动作。 

4. 丘脑前核与下丘脑及边缘系统的联系受损产生情感障碍，表现为情绪不稳及强哭强笑。 

(二） 下丘脑 

【解剖结构及生理功能】 

下丘脑 （ hypothalamus ) 又称丘脑下部。位于丘脑下沟的下方，由第三脑 室周揮 I 的灰质组成， 
体积很小，占全脑重量的0.3%左右，但其纤维联系却广泛而复杂，与脑干、基底核、丘脑、边缘系 
统及大脑皮质之间有密切联系。下丘脑的核团分为4个区 :①视前区： 视前核所在，位于第1脑 
室两旁，终板后方。分为视前内侧核和视前外侧核，与体温调节有关。②视上 区：内 有两个核， 
视上核在视交叉之上，发出视上垂体束至神经垂体，与水代谢 有关; 室旁核在第二脑室两旁，前 
连合后方，与糖代谢有关。③结节区：内有下丘脑内侧核群的腹内侧核和背内侧核及漏斗核，腹 
内侧核是位于乳头体之前视上核之后的卵圆形灰质块，与性功能 有关; 背内侧核居于腹内侧核 
之上、第三脑室两旁及室旁核腹侧，与脂肪代谢有关。④乳头 体区: 含有下丘脑后核和乳头休核， 
下丘脑后核位于第三脑室两旁，与产热保温有关。 

下丘脑是调节内脏活动和内分泌活动的皮质下中枢，下丘脑的某些细胞既是祌经元又是内 
分泌细胞。下丘脑对体温、摄食、水盐平衡和内分泌活动进行调节，同时也参与情绪活动。 

【病损表现及定位诊断】 

下丘脑损害可出现一系列十分复杂的症状和综合征。 

1. 视上核、室旁核及其纤维朿损害可产生中枢性尿崩症。此症是由于抗利尿激素分泌不足引 
起的，表现为多饮烦渴、多尿、尿比重降低(一般低于1.006)、尿渗透 JEE 低于 290 mmol / L ， 尿中不含糖。 

2. 下丘脑的散热和产热中枢损害时可产生体温调节障碍。散热中枢在前内侧区，尤其是视 
前区，对体温的升高敏感。当体温增高时，散热功能被发动，表现为皮肤血管扩张和大 M 出汗， 
通过热辐射和汗液的蒸发散失多余的热量，以维持正常的体温。此区病变破坏了散热机制，表 
现为中枢性高热和不能忍受高温环境。下丘脑的产热中枢在后外侧区，对低温敏感，受到低于 
体温的温度刺激时，可发动产热机制，表现血管收缩、汗腺分泌减少、竖毛、心率增加和内脏活动 
增强等，通过这些活动来减少散热和产生热量，以维持正常的体温。如此区病变破坏了产热机 
制，则可表现体温过低。 

3 - 下丘脑饱食中枢和摄食中枢受损可产生摄食异常。饱食中枢（下丘脑腹内侧核）损害，表 
现为食欲亢进、食量增大，往往导致过度肥胖，称下丘脑性 肥胖; 摄食中枢（灰结节的外侧区）损 
害，表现为食欲缺乏、厌食，消痩甚至恶病质。 

4. 下丘脑视 前区与 后区网状结构损害可产生睡眠觉醒障碍。下丘脑视前 区与睡 眠有关，此 
区损害可出现失眠。下丘脑后区属网状结构的一部分，参与上行激活系统的功能，与觉醒有关， 
损害时可产生睡眠过度、嗜睡，还可出现“发作性睡病 （ narco l epS y )”。 

5. 下丘脑腹内侧核和结节区损害可产生生殖与性功能障碍。腹内侧核为性行为抑制屮枢， 
病损时失去抑制，可出现性早熟、智力低下等。下丘脑结节区的腹内侧核是促性腺中枢，损害时 
促性腺激素释放不足，有时病损波及相近的调节脂肪代谢的神经结构，常同时出现向心性肥胖， 
性器官发育迟缓，男性睾丸较小,女性原发性闭经等，称为肥胖性生殖无能症。 

6. 下丘脑的后区和前区损害可出现向主神经功能障碍。下丘脑的后区和前区分别为交感 
神经与副交感神经的高级中枢，损害时可出现血 H {不稳、心率改变、多汗、腺体分泌障碍及胃肠 
功能失调等，还可出现严重的胃肠功能障碍，有时可导致胃和十二指肠溃疡和出血。 

(三） 上丘脑 

h 丘脑 ( epithalamus ) 位于丘脑内侧，第 二 :脑室顶部周闹 。 主要结构有••①松果体：位 f 两1: 
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丘之间，长约1 cm ，呈锥体形，其基底附着于缒 连合; ②缰 连合: 位于两上丘中间，松果体前方，由 
横行的纤维束 组成; ③后 连合: 位于松果体下方，亦由横行的纤维束组成。 

上丘脑的病变常见于松果体肿瘤，可出现由肿瘤压迫中脑四叠体而引起的帕里诺综合征 
(Parinaurl syndrome ), 表现为:①瞳孔对光反射消失（上丘受损);②眼球垂直同向运动障碍,特别 
是向上的凝视麻痹（上丘受 损); ③神经性聋（下丘受 损); ④小脑性共济失调（结合臂受损)。症状 
多为双侧。 

(四）底丘脑 

底丘脑 Uuhthalamus) 外邻内诞，位于下丘脑前内侧，是位于中脑被盖和背侧丘脑的过渡区 
域，红核和黑质的上端也伸入此区。主要结构是丘脑底核，属于锥体外系的一部分，接受苍白球 
和额叶运动前区的纤维，发出的纤维到苍白球、黑质、红核和屮脑被盖。参与锥体外系的功能： 

丘脑底核损害时可出现对侧以上肢为重的舞蹈运动，表现为连续的不能控制的投掷运动， 
称偏身投掷运动 （ hemihallismus ) 0 


/|:、脑 f 

脑干 （hmin stern ) 上与间脑下与脊髓相连，包括中脑、脑桥和延髓。内部结构主要有神经核、 
Jl 下行传导朿和网状结构。 

【 解剖结构及生理功能】 

1. 脑干神经核为脑干内的灰质核团（图2-10、图2-11)。中脑有第 m 、 iv 对脑神经的 核团； 
脑桥有第 v 、 vi 、 w 、\ i 对脑神经的 核团； 延髓有第 lx 、 x 、 xi 、 xn 对脑神经的核团。除上述脑神经 
核以外还有传导深感觉的中继核(薄束核和楔朿核)及与锥体外系有关的红核和黑质等。 


(瓜)动眼神经副核 

止 


( m ) 动眼神经核 


(IV) 滑车神经核 


( v ) 三叉神经运动核 

(VI) 展神经核 
( vn ) 面神经核 



( vn ) 上泌涎核 
( do 下泌涎核 
( K 、 X 、 XI ) 疑核 

( X )迷走神经背核 
( M ) 舌下神经核 


一般躯体运动核 
一 般内脏运动核 
特殊内脏运动核 


中脑 


二叉神经中脑核 


[叉神经脑桥核 
前庭神经核 (\ H ) 


卜脑桥 


蜗神经核 ( VID ) 
孤束核 （ VD 、1 X 、 X ) 

三叉神经脊朿核（ V ) 


乂延髓 


一般和特殊内脏感觉核 

—般躯体感觉核 
特殊躯体感觉核 


图 2-10 脑干内脑神经核团（背而) 
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动眼神经副核 
中脑导水管 

松果体 

上丘 

三叉神经中脑核 
动眼神经核 

滑车神经 
上髓帆 

三叉神经脑桥核 
三叉神经运动核 
面神经膝 

展神经核 
孤朿核 


迷走神经背核 
疑核 

舌下神经核 


叉神经脊朿核 


□□ —般躯体感觉核 

图 2-1 1脑干内脑神经核团（侧面） 

2. 脑干传导束为脑干内的白质，包括深浅感觉传导束、锥体束、锥体外通路及内侧纵束等。 

3, 脑干网状结构脑干中轴内呈弥散分布的胞体和纤维交错排列的“网状”区域，称网状 
结构 (reticular formation ), 其中细胞集中的地方称为网状核，与大脑皮质、间脑、脑干、小脑、边缘 
系统及脊髓均有密切而广泛的联系。在脑干网状结构中有许多神经调节中枢，如心血管运动中 
枢、血 S 反射中枢、呼吸中枢及呕吐中枢等，这些中枢在维持机体正常生理活动屮起着重要的作 
用。网状结构的一些核团接受各种信息，又传至丘脑，再经 ft 脑非特异性核团中继后传至大脑 
皮质的广泛区域，以维持人的意识清醒，因此被称为上行网状激活系统。如网状结构受损，可出 
现意识障碍。 

【病损表现及定位诊断】 

脑干病变大都出现交叉性瘫痪，即病灶侧脑神经周围性瘫痪和对侧肢体中枢性瘫痪及感觉 
障碍。病变水平的高低可依受损脑神经进行定位，如第 m 对脑神经麻痹则病灶在 屮脑； 第 v 、 VI 、 
w 、 \ id 对脑神经麻痹则病灶在脑桥;第 ix 、 x 、 xi 、 xn 对脑神经麻痹则病灶在延髓。脑干病变多见 
于血管病、肿瘤和多发性硬化等。 

1 • 延髓 (medulla oblongata ) 

⑴延髓 卜 •段的背外侧区病变:可出现延髓背外侧综合征 （Wallenherg syndrome ) c 主要丧现 
为:①眩晕、恶心、呕吐及眼靈(前庭神经核损 害); ②病灶侧软腭、咽喉肌瘫痪，表现为吞咽困难、 
构音障碍、同侧软腭低垂及咽反射消失（疑核 及否咽 、迷走神经损 害); ③病灶侧共济失调（绳状 
体及脊髓小脑束、部分小脑半球损 害); ④ Homer 综合征（交感神经下行纤维损 害); ⑤交义性感 
觉障碍，即同侧面部痛、温觉缺失 （ J :: 叉神经脊束核损害)，对侧偏身痛、温觉减退或炎失（脊髓「7： 
脑侧束损害 X . 常见于小脑后下动脉、椎基底动脉或外侧延髓动脉缺血性损宵（图 2-12), 


_ 一般躯体运动核 
I 1一般内脏运动核 
1 1特殊内脏运动核 


-般和特殊内脏感觉核 



中央管 
副神经核 



滑车神经核 
三叉神经运动根 
三叉神经感觉根 


上、 


面神经核 
展神经 
面神经 

下泌涎核 
舌咽神经 
下傲揽核 
迷走神经 
副神经 
舌下神经 
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小脑下脚 
内侧纵束 
内侧丘系 
中枢交感神经朿 
网状结构 
脊髓小脑前朿 
中央被盖朿 
符髓丘脑侧朿 
锥体朿 




Wallenberg 综合征 
损伤区域 


前庭神经下核 
舌下神经核 
迷走神经背核 
孤朿核 
蜗神经核 
三叉神经脊束核 

迷走神经 
疑核 

舌下神经 


下橄榄核 

Dejerine 综合征 
损伤区域 


Wallenberg 综合征表现 


Dejerine 综合征表现 



中枢性瘫痪 


痛温觉减退 


深感觉减退 


共济失调及 
协同障碍 



图 2-12 延髓综合征损伤部位及表现 


(2) 延髓中腹侧损 害:可 出现延髓内侧综合征 （Dejerine syndrome ) c 主要表现为 :①病 灶侧舌 
肌瘫痪及肌肉萎缩(舌下神经损 害); ②对侧肢体中枢性瘫痪(锥体束损 害); ③对侧上下肢触觉、 
位置觉、振动觉减退或丧失（内侧丘系损害)。可见于椎动脉及其分支或基底动脉后部血管阻塞 
(图2-12)。 

2. 脑桥 （ pons ) 

(1) 脑桥腹外侧部损害 :可出 现脑桥腹外侧综合征 （ Millard-Gubler syndrome ), 主要累及展神 
经、而神经、锥体束、脊髓丘脑束和内侧丘系。主要表现为:①病灶侧眼球不能外展(展神经麻痹) 
及周围件面神经麻痹(面神经核损害);②对侧中枢性偏瘫(锥体朿损 害); ③对侧偏身感觉障碍(内 
侧丘系和脊髓丘脑束损宮)。多见于小脑下前动脉阻塞（阁2-13)。 

(2) 脑桥腹内侧部损害 ：可出 现脑桥腹内侧综合征，又称福维尔综合征 （Foville syndrome ) 0 
主耍累及展神经、面神经、脑桥侧视中枢、内侧纵朿、锥体束，主要表 现为: ①病灶侧眼球不能外 
展（展神经麻癖）及周 m 性面神经麻痹（面神经核损害);②两眼向病灶对侧凝视(脑桥侧视中枢 
及内侧纵束损 害); ③对侧中枢性偏瘫(锥体束损害)多见于脑桥旁正中动脉阻塞。 

(3) 脑桥背外侧部损害：可出现脑桥被盖下部综合征 （ Raymond-Cestan syndrome ), 累及前庭 
神经核、展神经核、面神经核、内侧纵束、小脑中脚、小脑 下脚 、脊髓丘脑侧束和内侧丘系，见于小 
脑 h 动脉或小脑下前动脉阻塞，又称小脑 h 动脉综合征表 现为: ①眩晕、恶心、呕吐、眼球溪颤 
(前庭神经核损 害); ②患侧眼球不能外展（展神经损富 U 丸患侧面肌麻痹（面神经核损宵 V ④双眼 
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内侧纵朿 
孤朿 

顶盖脊髓朿 
中枢交感神经束 • 
小脑中脚 
三叉神经脊束 
网状结构 
脊髄小脑前朿 
中央被盖束 
红核脊髓朿 

外侧丘系 
内侧丘系 

脊髓丘脑侧束. 
皮质脊髓朿 



展神经 


顶核 

栓状核 

球状核 
齿状核 
前庭上核 
前庭外侧核 
前庭下核 
前庭内侧核 
前庭神经 
展神经核 
'面神经核 
■•面神经 
'桥横纤维 
'上橄榄核 

'脑桥核 



Millard - Gubler 综合征 
损伤区域 



Raymond-Cestan 综合征 
损伤区域 


Millard - Gubler 综合征表现 Raymond - Cestan 综合征表现 



患侧注视不能(脑桥侧视中枢及内侧纵束损害);⑤交叉性感觉障碍，即同侧面部痛、温觉缺失（三 
叉神经脊束损害)，对侧偏身痛、温觉减退或丧失（脊髓丘脑侧束损 害); ⑥对侧偏身触觉、位 s 觉、 
振动觉减退或丧失（内侧丘系损害);⑦患侧 Horner 征（交感神经下行纤维损 害); ⑧患侧偏身共 
济失调(小脑中脚、小脑下脚和脊髓小脑前束损害 ）（ 图2-13)。 

⑷双侧脑桥基底部 病变: 可出现闭锁综合征 ( locked-in syndrome ), 又称去传岀状态，主要见 
于基底动脉脑桥分支双侧闭塞。患者大脑半球和脑干被盖部网状激活系统无损害，意 i 只清醒， 
语言理解无障碍，出现双侧中枢性瘫痪(双侧皮质脊髓束和支配三叉神经以下的皮质脑下束受 
损)，只能以眼球上下运动示意(动眼神经与滑车神经功能 保留) ，眼球水平运动障碍 ，不能 讲话， 
双侧面瘫，舌、咽、构音及吞咽运动均障碍，不能转颈耸肩，四肢全瘫，可有双侧病理反射，常被误 
认为昏迷。脑电阁正常或有轻度慢波有助于和真性意识障碍区别。 

3. 中脑 （ mesencephalon ) 

(1) 一侧中脑大脑脚脚底损 害： 可出现大脑脚综合征 （ Weber syndmme )， 损伤动眼神经和锥 
体束,又称动眼神经交叉瘫，多见于小脑幕裂孔疝。表现 为:① 患侧除外直肌和上斜肌外的所有 
眼肌麻痹，瞳孔散大(动眼神经麻 瘦); ②对侧中枢性而斤_和上下肢_■锥休朿损害 ）（ 图 2-14)。 
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上丘核 
导水管周围灰质 
中脑导水筲 

网状结构 
动眼祌经核 
红核 

黑质 

动眼神经纤维 



三叉神经中脑核 
脊髄丘脑侧朿 
中枢交感神经朿 
内侧纵束 
内侧丘系 
颞枕桥束 

皮质脊髓束 
皮质核束 
额桥朿 



Weber 综合征 
损伤区域 



Benedikl 综合征 
损伤区域 


Webei •综合征表现 




中枢性瘫痪 


深感觉减退 


1 


强直 、 sim 
不自主运动 


Benedikt 综合征表现 



中脑综合征损伤部位及表现 


(2) 中脑被盖腹内侧部 损害： 可出现红核综合征 （ Benedikt syndrome ), 侵犯动眼神经、红核、 
黑质和内侧丘系，而锥体束未受影响。表现为:①患侧除外直肌和上斜肌外的所有眼肌麻瘐，瞳 
孔散大(动眼神经麻 痹); ②对侧肢体震颤、强直(黑质损害)或舞蹈、手足徐动及共济失调(红核 
损 害); ③对侧肢体深感觉和精细触觉障碍（内侧丘系损害 ）（ 图 2-14), 

六、小 脑 


【解剖结构及生理功能】 

小脑 ( cen ^ ellum ) 位于颅后窝，小脑蒂下方,脑桥及延髓的背侧。上方借小脑幕与枕叶隔开, 
下方为小脑延髓池，腹侧为脑桥和延髓，其间为第四脑室。小脑以小脑下脚(绳状体)、中脚(脑 
桥臂)、上脚(结合臂)分别与延髓、脑桥及中脑相连。 

(一）小脑的结构 

小脑的中央为小脑蚓部，两侧为小脑半球。根据小脑表面的沟和裂，小脑分为三个主叶，即 
滅球小结叶、前叶和后叶(图 2-15)。 小脑表面覆以灰质(小脑皮质)，由分子层、普肯耶 ( Purkinje ) 
细胞层和颗粒层二.层组成。皮质下为内质(小脑髓质)。在两侧小脑半球内质内各有四个小脑核， 
由内向外依次为顶核、球状核、栓状核和齿状核（图 2-15)。 顶核在发生学上最为古老，齿状核是 
四个核团中最大的一个。 
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图 2-15 小脑的外观和结构 


(二）小脑的纤维及联系 

小脑系统的纤维联系分传入和传出两组。 

1 . 传入纤维小脑的传入纤维来自大脑皮质、脑干（前庭核、 M 状结构及 R 敢榄核等）和脊 
髓，组成了脊髓小脑束、前庭小脑束、脑桥小脑朿和橄榄小脑束等。所有传入小脑的冲动均通过 
小脑的3个脚而进入小脑，终止于小脑皮质和深部 核团: ①脊髓小 脑束： 肌腱、关节的深感觉由 
脊髓小脑前后束分别经小脑上脚和小脑下脚传至小脑 蚓部; ②前庭小脑束 ：将前 庭细胞核发出 
的冲动经小脑下脚传入同侧绒球小结叶及 顶核; ③脑桥小 脑束: 大脑皮质额中回、颞中下回或枕 
叶的冲动传至间侧脑桥核，再组成脑桥小脑束交叉到对侧,经小脑中脚至对侧小脑 皮质； ④橄榄 
/ J 、脑 束: 将对侧下橄榄核的冲动经小脑中脚传至小脑皮质。 

2. 传出纤维小脑的传出纤维发自小脑深部核团（主要是沿状核、顶核)，经过小脑 h 脚（结 
合臂）离开小脑，再经过中间神经元(前庭外侧核、红核、脑干的网状核和 ft 脑核团）而到达脑干 
的脑神经核及脊髓前角细胞，：主 要有: ①齿状核红核脊 髓柬： n 齿状核发出的纤维交义后至对 
侧红核，再组成红核脊髓朿后交叉至同侧脊髓前角，参 kj 运动的 调节； ②齿状核红核丘脑柬：向 
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齿状核发出的纤维交叉后至对侧红核，再至丘脑，上传至大脑皮质运动区及运动前区，参与锥体 
束及锥体外系的 调节; ③顶核脊 髓束: 小脑顶核发出的纤维经小脑下脚至延髓网状结构和前庭 
核 ，一 方面经网状脊髓束和前庭脊髓朿至脊髓前角细胞，参与运动的调节，另一方面经前庭核与 
内侧纵朿和眼肌神经核联系，参与眼球运动的调节。 

(三）小脑的功能 

小脑主要维持躯休平衡，控制姿势和步态，调节肌张力和协调随意运动的准确性。小脑 
的传出纤维在传导过程中有两次交叉，对躯体活动发挥同侧协调作用，并有躯体各部位的代 
表区，如小脑半球为四肢的代表区，其上半部分代表上肢，下半部分代表下肢，蝴部则是躯千 
代表区。 

[ 病损表现及定位诊断】 

小脑病变最主要的症状为共济失调，详见第三章。 

此外，小脑占位性病变压迫脑干可发生阵发性强直性惊厥，或出现去大脑强直状态，表现为 
四肢强直，角弓反张，神志不清，称小脑发作。 

小脑蚓部和半球损害时可产生不同症状:①小脑蚓部损害 ：出现 躯干共济失调，即轴性平衡 
障碍。表现为躯干不能保持直立姿势，站立不稳、向前或向后倾倒及闭目难立征 （Romberg sign ) 
阳性。行走时两脚分开、步态蹒跚、左右摇晃，呈醉酒步态。睁眼并不能改善此种共济失调，这 
与深感觉障碍性共济失调不同。但肢体共济失调及眼震很轻或不明显，肌张力常正常，言语障 
碍常不明显。多见于儿童小脑蚓部的髓母细胞瘤等;②小脑半球损害:一侧小脑半球病变时表 
现为同侧肢体共济失调，上肢比下肢重，远端比近端重，精细动作比粗略动作重，指鼻试验、跟膝 
胫试验、轮替试验笨拙，常有水平性也可为旋转性眼球震颤，眼球向病灶侧注视时震颤更加粗 
大，往往出现小脑性语言。多见于小脑脓肿、肿瘤、脑血管病、遗传变性疾病等。 

小脑慢性弥漫性变性时，蚓部和小脑半球虽同样受损，但临床上多只表现躯干性和言语的 
共济失调，四肢共济失调不明显，此由于新小脑的代偿作用所致。急性病变则缺少这种代偿作 
用，故可出现明显的四肢共济失调。 


七、抒 髓 

【解剖结构及生理功能】 

脊髓 （spinal coi . d ) 呈微扁圆柱体，位于椎管内，为脑干向下延伸部分。脊髓由含有神经细胞 
的灰质和含上、下行传导束的白质组成。脊髓发出31对脊神经分布到四肢和 躯干； 同时也是神 
经系统的初级反射中枢。正常的脊髓活动是在大脑的控制下完成的。 

(-) 脊髓外部结构 

脊髓是中枢祌经系统组成部分之一，是脑干向卜延伸的部分，全长 42 〜 45 cm ，上端于枕骨大 
孔处与延髓相接，下端至第一腰椎下缘，占据椎管的上 2/3 。脊髓自上而下发出31对脊神经，与 
此相对应，脊髓也分为31个节段，即 8 个颈节 （ C 1 〜 C 8) J 2 个胸节 （ T 1 〜 T 12)， 5 个腰节 （ L 1 〜 L 5)， 5 

个慨节 （ S 1 〜 S 5) 和1个尾节 （ Co )。 每个节段有两对神经根-前根和后根。在发#过程中，脊 

髓的生长较脊柱生长慢，因此到成人时，脊髓比脊柱短，其下端位置比相应脊椎高（图颈 
髓 P 段较颈椎高1个 椎骨; 上中段胸髓较相应的胸椎高2个椎骨，下胸髓则高出3个 椎骨; 腰髓 
位于第 1() 〜12 胸椎; 骶髓位于第 I 2 胸椎和第1腰椎水平。由于脊髓和脊柱长度不等，神经根由 
相应椎间孔穿出椎管时，愈下位脊髓节段的神经根愈向下倾斜，腰段的神经根几乎垂直下降，形 
成马尾，由 L 2 至尾节10对祌经根组成。 

脊髓呈前后稍扁的圆柱形。全长粗细不等，有两个膨大部，颈膨大部始肉 C 5 〜 T 2, 发岀支配 
h 肢的神经根。腰膨大始自 L 1 〜 S 2, 发出支配下肢的神经根。脊髓自腰膨大向下逐渐细削，形成 
脊髓圆锥，圆锥尖端发出终丝，终 止于第 1尾椎的骨膜。 
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脊髓表面有6条纵行的沟裂，前正中裂深达脊髓前 
后径的1/3,后正中沟伸人脊髓，将后索分为对称的左右 
两部分，前外侧沟与后外侧沟左右各一，脊神经前根由 
前外侧沟离开脊髓，后根由后外侧沟进入脊髓。 

与脑膜相对应的脊髓膜，也有三层膜，最外层为硬 
脊膜，是硬脑膜在椎管内的延续，在骶髓节段水平，硬脊 
膜形成盲端;硬脊膜下面是一层薄而透明的蛛 网膜; 最 
内层为富有血管的薄膜，称为软脊膜，紧包于脊髓的表 
面。硬脊膜外面与脊椎骨膜之间的间隙为硬膜外腔，其 
中有静脉丛与脂肪 组织; 硬脊膜与蛛网膜之间为硬膜下 
腔，其间无特殊 结构; 蛛网膜与软脊膜之间为蛛网膜下 
腔，与脑的蛛网膜下腔相通，其间充满脑脊液。脊神经 
穿过蛛网膜附着于硬脊膜内面为齿状韧带，脊神经和齿 
状韧带对脊髓起固定作用。 

(二）脊髓内部结构 

脊髓由白质和灰质组成。灰质呈灰红色，主要由神 
经细胞核团和部分胶质细胞组成，横切面上呈蝴蝶形或 
“ H ” 形居于脊髓中央，其中心有中 央管； 白质主要由上下 
行传导束及大量的胶质细胞组成，包绕在灰质的外周。 

1.脊髓的灰质可分为前部的前角、后部的后角及 
C 8 〜 L 2 和 S 2 〜 4的侧角。此外还包括中央管前后的灰质 
前连合和灰质后连合，它们合称中央灰质（图 2 _ 17) 。灰 
质内含有各种不同大小、形态和功能的神经细胞，是脊 
髓接受和发岀冲动的关键结构。前角主要参与躯干和 
四肢的运动 支配; 后角参与感觉信息的中转 ; C 8 〜 L 2 侧角 

是脊髓交感神经中枢，支配血管、内脏及腺体的活动 （其 图 2 _ 16 脊髓节段与椎骨序数的关系 

中， C 8 〜 T 1 侧角发出的交感纤维支配间侧的瞳孔扩大肌、 

脸板肌、眼眶肌、面部血管和汗腺)， S 2 〜 4 侧角为脊髓副交感神经中枢，支配膀胱、直肠和性腺。 
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图 2-17 脊髓横断面感觉运动传导束的排列 
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2. 脊髓的白质分为前索、侧索和后索二部，前索位于前角及前根的内侧，侧索位于前后角 
之间，后索位于后正中沟与后角、后根之间。此外灰质前连合前方有白质前连合，灰质后角基底 
部的灰 r - i 质相间的部分为网状结构： a 质主要兩上行(感觉)、下行(运动）传导朿及大量的胶质 
细胞组成（图2-17)，上行纤维朿将不同的感觉信息 h 传到脑，下行纤维束从脑的不同部位将神 
经冲动下传到脊髓。 

( 1 ) 上行纤 维束： 又称感觉传导束，将躯干和四肢的痛温觉、精细触觉和深感觉传至大脑皮 
质感觉中枢进行加工和整合。主 要有: ①薄朿和 楔束: 走行在后索，传导肌肉、肌腱、关节的深感 
觉(位置觉、运动觉和振动觉）和皮肤的精细触觉至延髓的薄束核和楔束核，进而传至大脑皮质； 
②脊髓小脑 束:分 前后束，分别位于外侧索周边的前后部，将下肢和躯干下部的深感觉信息经小 
脑上、下脚传至小脑皮质，与运动和姿势的调节有关;③脊髓脑朿：可分为脊髓丘脑侧束和脊 
髓丘脑前束，分別走行于外侧索的前半部和前索，两束将后根的传入信息向上传至丘脑腹后外 
侧核（侧朿传导痛温觉，前鬼传导触压觉)，进而传至中央后回和旁中央小叶后部进行整合，是感 
觉传导通路的重要部分。 

(2) 下行纤 维束： 又称运动传导束，将大脑皮质运动区、红核、前庭核、脑千网状结构及上丘 
的冲动传至脊髓前角或侧角，继而支配躯干肌和四肢肌，参与锥体束和锥体外系的形成，与肌肉 
的随意运动、姿势和平衡有关。主 要有: ①皮质脊髓朿:分皮质脊髓侧束和皮质脊髓前束，分别 
走斤 i •于脊髓侧索和前索，将大脑皮质运动区的冲动传至脊髓前角的运动神经元，支配躯干和肢 
体的 运动; ②红核脊髓束 :下行 于脊髓的侧索，将红核发出的冲动传至脊髓前角，支配屈肌的运 
动神经元，协调肢体运动;③前庭脊髓束:走行于前索，将前庭外侧核发出的冲动传至脊髓中间 
带及前角底部，主要兴奋躯干和肢体的伸肌，以调节身体平衡;④网状脊髓 束:走 行于前索及外 
侧索，连接脑桥和延髓的网状结构与脊髓中间带神经元，主要参与躯干和肢休近端肌肉运动的 
控制;⑤顶盖脊髓束:在对侧前索下行，将中脑上丘的冲动传至上颈髓中间带及前角基底部，兴 
奋对侧颈肌及抑制同侧颈肌活动，是头颈反射(打瞌睡时颈部过低会反射性抬头）及视听反射(突 
然的光声刺激可引起转颈）的结构基础;⑥内侧纵束:位于前索，将中脑及前庭神经核的冲动传 
至脊髓上颈段中间带，继而支配前角运动神经元，协同眼球的运动和头颈部的运动，是眼震和头 
眼反射(头部向左右、上下转动时眼球向头部运动的相反方向移动）的 结构基 础。 

(三） 脊髓反射 

许多肌肉、腺体和内脏反射的初级中枢均在脊髓，脊髓对 骨胳肌 、腺体和内脏传人的刺激进 
行分析，通过联络神经元完成节段间与高级中枢的联系，支配骨酷肌、腺体的反射性活动。主要 
的脊髓反射有 两种： 

1. 牵张反射骨骼肌被牵引吋，引起肌肉收缩和肌张力增高。当突然牵伸骨骼肌时，引起 
被牵伸的骨傲肌快速收缩，如膝反射或各种腱反射。骨傲肌持续被牵伸，出现肌张力增高，以维 
持身体的姿势即姿势反射。这两种反射弧径路大致相同。这种反射不仅有赖于完整的脊髓反 
射弧，还要受皮质脊髓束的抑制。如果皮质脊髓束的抑制作用被阻断，就会出现肌张力增高、腱 
反射亢进和病理反射，这是锥体束损害的主要征象。 

2. 屈曲反射当肢体受到伤害性刺激时，屈肌快速收缩，以逃避这种刺激，为一种防御反 
射。当屈肌活动时，牵张反射便被抑制，伸肌的肌张力降低。 

(四） 脊髓的功能 

脊髓的功能主要表现在两方面:其一为上、下行传导通路的中继站，其二为反射中枢。脊髓 
中大 M 的神经细胞是各种感觉及运动的中转站 ，上 、下行传导朿在各种感觉及运动冲动的传录 
中起重要作用。此外，脊髓的独特功能即脊髓反則 • ，分为躯体反射和内脏反射，前者指骨傲肌的 
反射活动，如牵张反射、屈曲反射和浅反射等，后者指一些躯体内脏反射、内脏内脏反射和内脏 
_体反射，如竖毛反射、膀胱排尿反射和直肠排便反射等、、 
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i 【病损表现及定位诊断】 

脊髓损害的临床表现主要为运动障碍、感觉障碍、反射异常及自主神经功能障碍，前两者对 
I 脊髓病变水平的定位很有帮助。 

(-) 不完全性脊髓损害 

1- 前角损害呈节段性下运动神经元性瘫痪，表现为病变前角支配的肌肉蒌缔 u 健反射 •消 
; 失，无感觉障碍和病理反射，常伴有肌束震颤，肌电图上出现巨大综合电位。常见于进行性脊肌 
萎缩，脊髓前角灰质炎等。 

2. 后角损害病灶侧相应皮节出现同侧痛温觉缺失、触觉保留的分离性感觉障碍，常见于 
1 脊髓空洞症、早期髓内胶质瘤等疾病 3 

3. 中央管附近的损害由于来自后角的痛温觉纤维在内质前连合处交叉，该处病变产生双 
侦_称的分离性感觉障碍，痛温觉减弱或消失，触觉保留，常见于脊髓空洞症，脊髓中央符积水 
或出血等疾病。 

4. 侧角损害 C 8 〜 L 2 侧角是脊髓交感神经中枢，受损出现血管舒缩功能障碍、泌汗障碍和 
营养障碍等， C 8 〜 T 1 病变时产生 Homer 征（眼裂缩小、眼球轻微内陷、瞳孔缩小或伴同侧而部少 
汗或无汗)。 S 2 〜4侧角为副交感中枢，损害时产生膀胱直肠功能障碍和性功能障碍。 

5. 前索损害脊髓丘脑前束受损造成对侧病变水平以下粗触觉障碍，刺激性病变出现病灶 
对侧水平以下难以形容的弥散性疼痛，常伴感觉过敏。 

6. 后索损害薄束、楔朿损害时出现振动觉、位置觉障碍，感觉性共济失调，中于精细触觉 
障碍而不能辨别在皮肤书写的字和几何图形。后索刺激性病变在相应的支配区可出现电击样 
剧痛。 

7. 侧索损害脊髓侧索损害导致对侧肢体病变水平以下上运动神经元性瘫痪和痛温觉 
障碍。 

8. 脊髓束性损害以选择性侵犯脊髓内个别传导朿为特点，薄朿、模束损害可见深感觉障 
碍，锥体束损害可见中枢性瘫痪，脊髓小脑朿损害可见小脑性共济失调。 

脊髓半侧损害引起脊髓半切综合征 ( Brown-Sequard syndrome ), 主要特点是病变节段 
以下同侧上运动神经元性瘫痪、深感觉障碍、精细触觉障碍及血管舒缩功能障碍，对侧痛温觉障 
碍。由于后角细胞发出的纤维先在同侧上升2〜3个节段后再经内质前连合交叉至对侧组成脊 
髓丘脑束，故对侧传导束性感觉障碍平面较脊髓损害节段水平低。 

(二）脊髓横贯性损害 

脊髓横贯性损害多见于急性脊髓炎及脊髓压迫症。主要症状为受损平面以下各种感觉缺 
失，上运动神经元性瘫痪及括约肌障碍等。急性期往往出现脊髓休克症状，包括损害平面以下 
弛缓性瘫痪，肌张力减低，腱反射减弱，病理反射阴性及尿潴留。一般持续2〜4周 Ft ， 反射活动 
逐渐恢复，转变为中枢性瘫痪，出现肌张力增高、反射亢进、病理征阳性和反射性排尿等。慢性 
压迫症状常因损害结构不同而症状各异。其主要节段横贯性损害的临床表现 如下： 

1. 高颈髓 （ Cl 〜 4) 损害平面以下各种感觉缺失，四肢呈上运动神经元性_痪，括约肌障碍， 
四肢和 躯干多 无汗。常伴有枕部疼痛及头部活动受限。 C 3 〜5节段受损将出现膈肌瘫痪，腹式 
呼^减弱或消失。此外，如二叉神经脊束核受损，则出现同侧面部外侧痛、温觉丧失。如副神经 
核受累则可见同侧胸锁乳突肌及斜方肌无力和萎缩。如病变由枕骨大孔波及颅后窝，可引起延 
髓及小脑症状，如 呑咽 闲难、饮水呛咳、共济失调和眼球震颤等。 

2. 颈膨大 （ C 5 〜 T 2) 两上肢呈下运动神经元性瘫痪，两下肢呈 h 运动神经元性瘫痪。病灶 
平面以 F 各种感觉缺失，可有肩部和上肢的放射性痛，尿便障碍。（:8〜 T 1 节段侧角细胞受损产生 
Home ! •征。卜.肢腱反射的改变有助干受损节段的定位,如肱二头肌反射减弱或消失而肱•:头肌反 
射亢进，提示病损在 C 5 或 C 6; 肱二头肌反射正常而肱头肌反射减弱或消失，提示病损在（:7。 
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3. 胸髓 （ T 3 〜 12) T 4 〜5脊髓节段是血供较差而最易发病的部位，损害时，该平面以下各种 
感觉缺失，双下肢呈上运动神经元性■疾，括约肌障碍，受损节段常伴有束带感。如病变位于 
T 10 ~l 1时可导致腹直肌下半部无力，当患者于仰卧位用力抬头时，可见脐孔被腹直肌上半部牵 
拉而向1:移动，称比弗 （ Beevor ) ffi , 如发现上 （ T 7 〜8)、中 （ T 9 〜 10) 和下 （ T 11-12) 腹壁反射消失， 
亦有助于各节段的定位。 

4. 腰膨大 （ L 1 〜 S 2) 受损吋出现双下肢下运动神经元性瘫痪，双下肢及会阴部位各种感觉 
缺失，括约肌障碍。腰膨大上段受损时，神经根痛位于腹股沟区或下背部，下段受损时表现为坐 
骨神经痛。如损害平面在 L 2-4 膝反射往往消失，如病变在 S 1 〜2则踝反射往往消失。如 S 1-3 
受损则出现阳痿。 

5. 脊髓圆锥 （ S 3 〜5和 M 节）支配下肢运动的神经来自腰膨大，故脊髓圆锥损害无双下肢 
瘫痪， 也无锥体束征。肛门周围和会阴部感觉缺失，呈鞍状分布，肛〖〗反射消失和性功能障碍。 
髓内病变可出现分离性感觉障碍。脊髓 N 锥为括约肌功能的副交感中枢，因此圆锥病变可出现 
真性尿失禁：见于外伤和肿瘤。 

6 . 马尾神经根马 M 和脊髓圆锥病变的临床表现相似，但马尾损害时症状和体征可为单侧 
或不对称。根性疼痛和感觉障碍位干会阴部、股部和小腿，下肢可有下运动神经兀性癒痪，括约 
肌障碍常不明显。见于外伤性腰椎间盘脱出（1」或 L 2 以下）和马尾肿瘤。 


第二节脑与脊髓的血管 


脑的血符 


【解剖结构及生理功能】 

(一）脑的动脉 

脑的动脉来源于颈内动脉和椎动脉 （图 2-18)。以顶枕沟为界，大脑半球前2/3和部分间脑 
由颈内动脉分支供应，大 M 半球后 1/3 及部分间脑、脑干和小脑由椎基底动脉供应。由此，脑的 
动脉分为颈内动脉系和椎一■底动脉系。两系动脉乂都可分为皮质支和中央支，前者供应大脑 
皮质及其深面的髓质，后者供应基底核 、内獎 及间脑等。 


f 1L 
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图 2-18 脑的动脉供应 

1. 颈内动脉起自颈总动脉，供应大脑半球前2/3和部分间脑(图2-18)。行程中可分 四段： 
颈部、岩部、海绵窦部和前床突部，后两者合称虹吸部，常弯曲，是动脉硬化的好发部位。主要分 
支有••①眼动 脉:颈 内动脉在穿出海绵窦处发出眼动脉，供应 眼部; ②后交通动脉 ：在视 朿下分 
出，与大脑后动脉吻合，是颈内动脉系和椎一基底动脉系的吻 合支; ③脉络膜前动 脉：在 视朿卜 - 
从颈内动脉分出，供应外侧膝状体、内迤后肢的后下部、大脑脚底的中 1/3 及苍白球等 结构; ④大 
脑前动脉:在视神 经上方 由颈内动脉分出，皮质支分布于顶枕沟以前的半球内侧面、额叶底面的 
一部分和额、顶两叶上外侧面的上部，中央支供应尾状核 、豆 状核前部和内诞前 肢; ⑤大脑中动 
脉:为 颈内动脉的直接延续，皮质支供应大脑半球上外侧面的大部分和岛叶，中央支 （豆纹 动脉) 

供应尾状核 、豆 状核、内诞•膝和后肢的前部，因其行程弯曲，在高血压动脉硬化时容易破裂， 乂称 
为出血动脉。 

2. 椎动脉起自锁骨下动脉，两椎动脉经枕骨大孔人颅后合成基底动脉，供应大脑半球后 
1/3及部分间脑、脑干和小脑(图2-18)。主要分 支有： 

(1) 椎动脉的主要分支 :①脊 髓前、后动脉本节脊髓的 血管; ②小脑卜后动脉：为椎动脉 
的最大分支，供应小脑底面后部和延髓后外侧部，该动脉行程弯曲易发生血栓，引起交叉件感觉 
障碍和小脑性共济失调。 

(2) 基底动脉的主要 分支: ①小脑下前动 脉: 从基底动脉起始段发出，供;、 V :小脑下面的 前部； 


中央后沟动脉_ 
顶叶后动脉 


屮央沟动脉 

中央前沟动脉 


角回动脉 



题叶后动脉 


颞叶中动脉 


题叶前动脉 


额叶底外侧动脉 
大脑中动脉 


外侧面观 


额叶后内侧支胼胝梦周围动脉 
额叶中内侧支 


额叶前内侧支 


额叶底内侧动脉 


大脑前动脉 

大脑 中动戚 


旁中央动脉 

楔前动脉 



题叶后支 


_ 大脑后动脉 

—题叶\前支颞叶中间支 

内侧面观 
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② 迷路动脉（内听动脉):发向基底动 
脉或小脑 K 前动脉，供应内耳 迷路； 

③ 脑桥 动脉: 为细小分支，供应脑桥基 
底部;④小脑卜_动脉:发自基底动脉末 
端，供应小脑 上部; ⑤大脑后动 脉：为 
基底动脉的终末支，皮质支供应颞叶 
内侧面利1底而及枕叶，中央支供应丘 
脑、内外侧膝状体、下丘脑和底丘脑 
等。大脑后动脉起始部勹小脑上动脉 
之间夹有动眼神经，当颅内压增高时， 

海马旁冋移至小脑铪切迹下方，使大 
脑后动脉向下移位，乐迫并牵拉动眼 
神经，致动眼神经麻痹。 

3. 大脑动脉环 （ Willis 环）由两 
侧大脑前动脉起始段、两侧颈内动脉 
末端、两侧大脑后动脉借前、后交通动脉连通形成，使颈内动脉系与椎一基底动脉系相交通（图 
2-19)。 TT : 常情况下动脉环两侧的血液不相混合，当某一供血动脉狭窄或闭塞时，可一定程度通 
过大脑动脉环使血液東新分配和代偿，以维持脑的血液供应。后交通动脉和颈内动脉交界处、 
前交通动脉和大脑前动脉的连接处是动脉瘤的好发部位。 

(二）脑的静脉 

脑的静脉分为大脑浅静脉和大脑深静脉两组（图2-20)。 

1. 大脑浅静脉分为大脑上静脉、大脑中静脉(大脑中浅静脉和大脑中深静脉)及大脑下 
静脉三组，收集大脑半球外侧而、内侧面及脑岛的血液，汇入脑各静脉窦（图2-20)，并与大脑内 
静脉相吻合。 

2. 大脑深静脉包括大脑内静脉和大脑大静脉（图2-20)。大脑内静脉由脉络膜静脉和丘 
脑纹静脉合成，两侧大脑内静脉汇合成大脑大静脉 （ ( Hn 静脉)，收集半球深部髓质、基底核、间 
脑和脉络丛等处的静脉血，汇入直窦。 

【病损表现及定位诊断】 

脑血管疾病以动脉受累的疾病居多，其症状繁多复杂，不同血管分支的病变因损害不 M 区 
域而表现各异。 



大脑中浅静脉 



笔记 


外侧而观 
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丘脑纹静脉 

大脑内静脉 
脉络丛静脉 


大脑大静脉 

底面观 

图 2-20 脑的静脉 

(一） 颈内动脉主干受累 

颈内动脉主干受累可出现患侧单眼一过性黑朦、患侧 Hornei •征、对侧偏瘫、偏身感觉障碍和 
偏盲,优势半球受累可出现失语症，非优势半球受累可出现体象障碍。 

(二） 大脑中动脉受累 

1 -主干①三偏症状 :病灶 对侧中枢性面舌瘫及偏瘫、偏身感觉障碍、偏盲或象限 TT; ②优 
势半球受累可出现失语症，非优势半球受累可出现体象 障碍; ③可有不同程度的意识障碍。 

2.皮质支①上分支分布于眶额部、额部、中央前回及顶叶前部，病损时出现对侧偏瘫和感 
觉缺失，面部及上肢重于下肢, Broca 失语 (优势半球） 和体象障碍 (非 优势半 球); ②下分支分布于 
獅及、颞叶前中后部及颞枕部，病损时出现 Wernicke 失语、命名性失语和行为异常等，常无偏瘫。 

3 - 深穿支 ①对侧中枢性偏瘫，上下肢均等，可有面 舌瘫; ②对侧偏身感觉 障碍； ③可有对 
侧同向性 偏肓; ④优势半球可出现皮质下失语。 

(三） 大脑前动脉受累 

1 - 主干①病灶对侧中枢性面舌瘫及偏瘫，以面舌瘫及下肢瘫为重，可伴轻度感觉 障碍； 
②尿丨猪留或尿急^③精神障碍如淡漠、反应 迟钝欣快始动 障碍和缄默等，常有强握与吸吮反 
射;④优势半球受累可出现上肢失用，也可出现 Broca 失语。详见第八章第二节。 

2. 皮质支①对侧下肢远端为主的中枢性瘫，可伴感觉 障碍; ②对侧下肢短暂性共济失调、 
强握反射及精神症状。 

3. 深穿支对侧中枢性面舌瘫及上肢近端轻瘫。 

(四） 大脑后动脉受累 

1■主干出现对侧偏瘫、偏身感觉障碍及偏盲，丘脑综合征，优势 f •球病变可 有失渎 。 

2. 皮质支①对侧 N 向性偏盲或象限盲，而黄斑视力保存（黄斑回避现象)，双侧病变可出 
现皮 质肓; ②优势侧颞下动脉受累可见视觉失认及颜色 失认; 顶枕动脉受累可有对侧偏肓，视幻 
觉痫性发作，优势侧病损可有命名性失语。 

3. 深穿支①丘脑穿通动脉受累产生红核丘脑综 合征; ②丘脑膝状体动脉受累 nj •见丘脑综 
合征,详见第八章第二节;③中脑支受累出现 Wehor 综合征或 Benedikt 综合征 ，洋 见本章第 H 

(五） 基底动脉受累 

1 • 主干引起脑 TT7 乏性病变，累及脑神经、锥体朿及小脑，出现眩晕、呕吐、共济失调、瞳 
孔缩小、四肢瘫痪、肺水肿、消化道出血、昏迷和高热等 ，菸 至死亡 

2. 基底动脉尖部基底动脉尖分出 f 小脑 h 动脉和大脑后动脉，供成中脑、丘脑、小脑 J\ 
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邰、颂叶内侧及枕叶,受累吋可出现基底动脉尖部综合征，表 现为: ①眼球运动及瞳孔 异常; ②对 
侧偏 H 或皮质肓;③严觅的记忆障 碍; ④少数患者可有脑干幻觉，表现为大脑脚幻觉及脑桥幻 
觉; ⑤可有意识障碍 3 

3. 内听动脉表现为病灶侧耳鸣、听力减退、眩暈、呕吐及眼球忘颤。 

4. 中脑支吋出现 Wehm •综合征或 Benedikt 综合征。 

5. 脑桥支可岀现 Millard-Guhler 综合征。 

6. 脑桥旁正中动脉可出现 Foville 综合征 c 

7. 小脑上动脉可出现脑桥上部外侧综合征。 

(六）椎动 脉受累 

小脑下后动脉起于椎动脉,此两动脉受累可出现 Wallenberg 综合征。 

:、 符髓的血符 


【解剖结构和生理功能】 

(一）脊髓的动脉 

脊髓的动脉供应来自椎动脉的脊髓前动脉和脊髓后动脉及来自根动脉(根前动脉和根后动 
脉)。在椎动脉下行过程中，不断得到根动脉的增强，共 同提 供脊髓的血液（图2-21)。 



纵向观 
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横断面 

图 2-21 脊髓的血液供应 

1- 脊髓前动脉起源于两侧椎动脉的颇内部分，在达延髓的锥体交叉处合成一条沿竹髓前正 
中裂下行，每 1 cm 左右即分出3〜4支沟连合动脉，左右交替地深人脊髓，供应脊髓横断而前2/3 |X: 域， 
包括脊髓前角、侧角、灰质连合、后角基部、前索和侧索前部。沟动脉系终末支，易发生缺血性病变。 

2. 脊髓后动脉起源于同侧椎动脉颅内部分，左右各一根，沿脊髓全长后外侧沟下行，分支 
主要供应脊髓横断面后1/3区域，包括脊髓后角的其余部分、后索和侧索后部。脊髓后动脉并未 
形成一条完整连续的纵行血管，略呈网状，分支间吻合较好，故较少发生供血障碍。 

3. 根动脉脊髓颈段还接受来自椎动脉及甲状腺下动脉分支供应，胸、腰、骶段分别接受来 
自肋间动脉、腰动脉、髂腰动脉和骶外动脉等分支供应。这些分支均沿脊神经根进人椎符，统称 
为根动脉，进人椎间孔后分为前后两股，即根前动脉、根后动脉，分别与脊髓前动脉与脊髓 / T ； •动 
脉吻合，构成围绕脊髓的动脉冠，此冠状动脉环分出小分支供应脊髓表面结构，并发出小穿通支 
进人脊髓，为脊髓实质外周部分供血。 大多数 根动脉较细小，但 C 6、 T 9、 L 2 三处的根动脉较粗大。 
由于根动脉补充血供，使脊髓动脉血流十分丰富，不易发生缺血。 

根据脊髓动脉分布的特点，循环最不充足的节段常位于相邻的两条根动脉分布 Lx : 交界处， 
T 4 和 L 1 最易发生供血不足。 

(二） 脊髓的静脉 

脊髓的静脉主要由脊髓前静脉和脊髓后静脉引流至椎静脉丛，后者向 I :与延髓静脉相通， 
在胸段与胸内奇静脉及上腔静脉相通，在腹部与下腔静脉、门静脉及盆腔静脉多处相通。椎静 
脉丛内压力很低，没有静脉瓣，血流方向常随胸、腹腔压力变化（如举重、咳嗽、排 便等） 而改变， 
是感染及恶性肿瘤转移人颅的可能途径。 

【病损表现及定位诊断】 

脊髓血管可发生缺血性病变和出血性病变，常发生于脊髓动脉系统，而血管畸形可发生在 
动静脉系统。因脊髓内结构紧密，较小的血管病变就可造成严重的后果。 

(一）脊髓前动脉损害 

脊髓前动脉损害为供应脊髓前2/3区域的脊髓前动脉发生闭塞所致，主要表现为病灶水平 
以下的上运动神经元性瘫痪，分离性感觉障碍(痛温觉缺失而深感觉正常）及膀胱直肠功能障碍， 
称为脊髓前动脉综合征。 

( 一 ) 脊髓后动脉损害 

脊髓后动脉损害为供应脊髓后 1/3 区域的脊髓后动脉闭塞所致，主要表现为病变水平以 F 
的深感觉障碍，痛温觉及肌力保存,括约肌功能常不受累。称为脊髓后动脉综合征。 

(三） 中央动脉损害 

病变水平相应节段的下运动神经元性瘫痪，肌张力减低，肌萎缩，多无感觉障碍和锥体舡损 
害,称为中央动脉综合征。 
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脊髓出血可表现 为截瘫 、病变水平以下感觉缺失、括约肌功能障碍等急性横贯性脊髓损害 
表现。脊髓动静脉畸形可如占位性病变一样对脊髓产生压迫症状，表现为病变节段以下的运动 
障碍和感觉障碍，也可破裂发生局灶性或弥漫性出血，出现脊髓局部损害的症状或横贯性脊髓 
损窗的表现。 


第三节脑神经 

脑神经 （cranial nerves ) 为与脑相连的周闊神经，共12对。它们的排列序数是以岀入脑的部 
位前后次序而定的，其中第 I 、 n 对脑神经屈于大脑和间脑的组成部分，在脑内部分是其 2 和 3 
级祌经元的纤维朿，第 in 〜 xn 对脑神经与脑千相连（图2_ 22 )。脑干 内有芍 各脑神经相应的神经 
核，一般运动核靠近中线，感觉核在其外侧(图 2-1 Do 其中第 m 、 iv 对脑神经核在中脑，第 v 、' i 、 
\n 、\ i 对脑神经核在脑桥，第 ix 、 x 、 xi、xn 对脑神经核在延髓。只有副神经的一部分从颈髓的上 
4节前角发出。 

脑神经按功能可 分为: ①运动性神经(第 m 、 iv 、 vi 、 xi 、 xn 对); ②感觉性神经(第 i 、 n 、 wi 对); 
③混合性神经(第 v 、 \ iux 、 x 对)。有些脑神经(第 m 、\1、 ix 、 x 对）中还含有副交感神经纤维。 
12对脑神经除面祌经核下部及丙下神经核只受对侧皮质脑干朿支配外，其余脑神经运动核均受 
双侧支配。 



嗅球 

嗅朿 


(I) 


视神经 ( n ) 

嗅三角 

视朿 

动眼神经 ( m ) 
滑车神经( IV ) 
三叉神经( V ) 
展神经( VI ) 

舌下神经 ( xn ) 
锥体交叉 


图 2-22 12对脑神经进出脑的部位 


脑神经的主要解剖及生理功能见表2-1。 


脑神经 

性质 

嗅神经 （ I ) 

感觉性 

视神经 （ II ) 

感觉性 

动眼神经 （111) 

运动性 

滑车神经（ IV ) 

运动性 


表 2-1 脑神经的解剖及生理功能 


进出 颅部位 

连接脑部位 

功能 

筛孔 

端脑(嗅球） 

传导嗅觉 

视神经孔 

间脑（视交叉） 

传导视觉 

眶上裂 

中脑(脚间窝） 

支配提 h •睑肌、上直肌、下直肌、内 
直肌、下斜肌、瞳孔括约肌及睫状肌 

眶上裂 

中脑(前髓帆) 

支配上斜肌 


笔 ‘ 1' 已 
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脑神经 

三叉神经（ V ) 

外展神经（ VI ) 
面神经（\11) 

前庭蜗神经 ( M ) 
舌咽神经（ IX ) 




性质 

混合性 


运动性 

混合性 

感觉性 

混合性 


进颅部位 连接脑部位 

眶上裂(第一支）脑桥(脑桥臂） 

圆孔(第二支） 

卵圆孔（第三支） 

眶上裂 脑桥延髓沟（中部） 

内耳门一茎乳孔脑桥延髓沟(外侧部) 

内耳门 脑桥延髓沟(外侧端) 

颈静脉孔 延髓橄榄后沟(上部) 


功能 

传导面部、 W 腔及 n 腔黏膜感觉, 
支配咀嚼肌 

支配外直肌 

支配而部表 w 肌、 m 腺、唾液腺，传 
导舌前 2/3 味觉及外 H : 迫感觉 

传导听觉及平衡觉 

传导 i 斤后1 /3味觉和_部感觉，支 
配咽肌、腮腺 


迷走神经（ X ) 混合性颈静脉孔 
副神经( XI ) 运动性颈静脉孔 

舌下神经 ( xn ) 运动性舌下神经管 


延髓橄榄后沟（中部）支配咽、喉肌和胸股内脏运动 
延髓橄榄后沟(下部）支配胸锁乳突肌和斜方肌 
延髓前外侧沟 支配汚肌 


一 、嗅神经 


【解剖结构及生理功能】 

嗅神经 （olfactory nerve , I ) 为特殊内脏 
感觉神经，传导气味刺激所产生的嗅觉冲 
动，起于鼻腔上部(并向上毋甲及舁中隔上 
部延伸）嗅黏膜内的嗅细胞 （1 级神经元)。 
嗅细胞是双极神经元，其中枢突集合成约 20 
条嗅丝（嗅神经)，穿过筛板的筛孔和硬脑膜 
达颅前窝，终止于嗅球 (2 级神经元)。嗅球 
神经元发出的纤维再经嗅束至外侧嗅纹而 
终止于嗅中枢(颞叶钩回、海马回前部及杏 
仁核) 3 —部分纤维经内侧嗅纹及中间嗅纹 
分别终止于胼胝体下回及前穿质，与嗅觉的 
反射联络有关。嗅觉传导通路是唯一不在 
丘脑换神经元，而将神经冲动直接传到皮质 
的感觉通路（图2-23)。 

【病损表现及定位诊断】 

(一）嗅中枢病变 


前穿质 



, 嗅中枢病变不引起嗅觉丧失，因左右两侧有较多的联络纤维。但嗅中枢的刺激性病变可引 
@幼輿发作，患者常发作性地嗅到特殊的气味，如臭 鸡蛋烧 胶皮的气味。可见于颞叶癫痫的先 
兆期或颞叶海马附近的肿瘤 c 

(二） 嗅神经、嗅球及嗅束病变 

卢员前窝领底骨折累及筛板，可撕脱嗅神经造成嗅觉障碍，可伴脑脊液流人鼻 腔； 额叶底部肿 
瘤或嗅沟病变压迫嗅球、嗅朿，可导致一侧或两侧嗅觉丧失。 

(三） S 腔局部病变 

毋腔局部病变往往产生双侧嗅觉减退或缺失， A ^ /嗅 觉传导通路尤又，见 于鉍.炎、择 部肿物及 
外伤等。 
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: 、视冲经 


【解剖结构及生理功能】 

视神经 （optic nerve , IT ) 为特殊的躯体感觉神经，是由视网膜神经节细胞的轴突聚集而成， 
主要传导视觉冲动。视网膜内的祌经细胞主要分三 层:最 外层为视杆细胞和视锥细胞•它们是 
视觉感受器，前者位于视网膜周边，与周边视野有关，后者集中于黄斑中央，与中央视野(视敏度) 
有关; 第二层为双级细胞 （1 级祌经 元); 第三层为视网膜神经节细胞 (2 级神经元)。神经节细胞 
的轴突在视乳头处形成视神经，经视神经孔进入颅中窝，在蝶鞍上方形成视交叉 (optic chiasma ), 
来自视网膜毋侧的纤维交义至对侧，而颞侧的纤维不交叉，继续在同侧走行。不交叉的纤维与 
来內 对侧视网膜的交叉纤维合成视朿 （叩心 tnu、t )， 终止于外侧膝状体 (3 级神经元)。在外侧膝 
状休换祌经元后再发出纤维,经内诞后肢后部形成视放射 （ optir . radiation )， 而终止于枕叶视皮质 
中枢(距状裂两侧的楔回和古冋)，此区也称纹状区黄斑的纤维投射于纹状区的中央部•视网膜 
周 m 部的纤维投射于纹状区的周边部。 

在视觉径路中，尚有光反射纤维,在外侧膝状体的前方离开视束，经 h 丘臂进入中脑 t &和 
顷盖前区，与两侧动眼神经副核联系，司瞳孔对光反射。 

视神经从其构造来看，并无周闱神经的神经鞘膜结构，因此视神经不属于周围神经。由于 
其是在胚胎发育时间脑向外突出形成视 器的一 部分，故视神经外面包有三层脑膜延续而来的三 
层被膜，脑蛛网膜下腔也随之延续到视神经周剛，因此当颅内压增高时，常出现视乳头水肿;若 
视神经周围的蛛网膜下腔闭塞（炎症粘连等)则不出现视乳头水肿。 

【病损表现及定位诊断】 

(一） 视神经不同部位损害所产生的视力障碍与视野缺损 

视觉径路在脑内经过的路线是前后贯穿全脑的，视觉径路的不同部位损害，可产生不同 
程度的视力障碍及不同类型的视野缺损（图2-24) 0 -般在视交叉以前的病变可引起申•侧或 
双侧视祌经麻痹，视交叉受损多引起双颁侧偏肓，视束病变多引起两眼对侧视野的偏 H (同向 
性偏肓)。 

1. 视神经损害 产生同侧视力下 
降或全肓。常由视神经本身病变、受压 
迫或高颅压引起。视神经病变的视力 
障碍重于视网膜病变。眼动脉或视 M 
膜屮央动脉闭塞可出现突然失明;视神 
经乳头炎或球后视祌经炎可引起视力 
障碍及中央部视野缺损（中心暗点)，视 
力障碍经数小时或数天达高峰;高颅压 
所致视乳头水肿多引起周边部视野缺 
损及生理肓点扩 大； 视神经压迫性病 
变，可引起不规则的视野缺损，最终产 
生视神经萎缩及全肓;癔症和视觉疲劳 
可引起重度周边视野缺损称管状视野 
(|冬1 2-24 A )。 

2. 视交叉损害 视交义外侧部病 
变引起同侧眼鼻侧视野缺损(图 2-24 B )， 

见 P 颈内动脉严重硬化压迫视交义外 
侧部; 视交义 TH 中部病变, nf 出现双眼 



图 2-24 视觉传导通路及各部位损伤表现 
A. 视沖经损害视交义外侧部损害 C. 视交艾正中部 
损宵 I ).视朿损害 R 视辐射全部损齊 I ’.视辐射下部 
损宵 (;. 视辐时 [•. 部损宵 H . 视中枢损害 











第二章神经系统的解剖、生理及病损的定位诊断 


1 颞侧偏盲（图 2 _ 24 C )， 常见于垂体瘤咽管瘤和其他鞍内肿瘤的压 迫等； 整个视交义损；:，吋引 
I 起全盲，如垂体瘤卒中。 

3. 视束损害一侧视束损害出现双眼对侧视野同向性偏盲（阁2-241))，偏肓侧瞳孔巟接对 
光反射消失。常见于颞叶肿瘤向内侧压迫时。 

4. 视辐射损害视辐射全部受损，出现两眼对侧视野的同向偏肓 （| 冬 1 2-24 E ), 见于病变尜及 
内囊后肢时。部分视辐射受损出现象限盲，如视辐射下部受损，出现两眼对侧视野的同向匕象 
限盲（图2-2处)，见于颞叶后部肿瘤或血 管病; 视辐射上部受损，出现两眼对侧视野的向下象 

| 限盲（图 2-24 G )， 见于顶叶肿瘤或血管病： 

5. 枕叶视中枢损害一侧枕叶视皮质中枢局限性病变，可出现对侧象 限育； 一侧枕叶视中 

:枢完全损害，可引起对侧偏肓，但偏肓侧对光反射存在，有黄斑回避现象（图 2-24 H )； 枕叶视中枢 
刺激性损害，可使对侧视野出现闪光型 幻视; 枕叶前部受损引起视觉失认。多见于脑梗死、枕叶 
; 出血或肿瘤压迫等。 

(二）视乳头异常 

1 . 视乳头水肿 ( papilledema ) 是颅内压增高的主要客观体征之一，其发生是由于颅内瓜增 
1 高影响视网膜中央静脉和淋巴回流所致。眼底检查早期表现为视乳头充血、边缘模糊不沽、生 
理凹陷消失、静脉 淤血; 严重时视乳头隆起、边缘完全消失及视乳头周边或视网膜片状出血。 
见于颅内占位性病变(肿瘤、脓肿或血肿)、脑出血、蛛网膜下腔出血、脑膜炎、静脉窦血栓等引起 
颅内压增高的疾病。视乳头水肿尚需与其他眼部疾病鉴别，见表2-2。 


表 2-2 视乳头水肿与其他眼部疾病的鉴别 


症状和体征 

视乳头水肿 

视神经乳头炎 

假性视乳头水肿 

高血压性眼底改变 

视力— 

早期常正常，晚期减退 

早期迅速减退 

正常 

常+受影响 

视野 

晚期盲点扩大，周边部 
视野缺损 

向心性视野缩小 

正常 

不定 

眼底 





视乳头隆起 

>2个屈光度 

<2个屈光度 

<2个屈光度 

吋达3~6个屈光度 

视网膜血管 

静脉淤血 

动脉、静脉充血 

血管充盈 

动脉硬化改变明显 

出血 

可见点片状出血 

出血少见 

无 

多见且广泛 


2. 视神经萎缩 （ nptir , atrophy ) 表现为视力减退或消失，瞳孔扩大，对光反射减弱或消失。 
视神经萎缩可分为原发性和继发性。原发性视神经萎缩表现为视乳头苍 n 而界限淸楚，筛板淸 
晰，常见于视神经受压、球后视神经炎、多发性硬化及变性疾 病等; 继发性视神经萎缩表现为视 
乳头苍白，边界不清，不能窥见筛板，常见于视乳头水肿及视神经乳头炎的晚期。外侧膝状体后 
和视辐射的病变不出现视祌经萎缩。 

三、动服、滑乍和展神经 


【解剖结构及生理功能】 

动眼、滑车和展神经共同支配眼外肌，管理眼球运动，合称眼球运动神经 （图2-25)， K 中动 
眼神经还支配瞳孔括约肌和睫状肌。 

(-) 动眼神经 

动眼神经 （onulomolor nerve , III ) 为支配眼肌的主要运动神经，包括运动纤维和副交感纤维 
两种成分。动眼神经起自中脑上丘的动眼神经核，此核较大，分为 三部分: ①外侧 核：为 运动 
核，左右各-,位于中脑四 僉体上丘水平 的导水 管周陳 度侧灰 质中； 发出动眼神经的运动纤维走 
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上斜肌(滑车神经） 


向腹侧，经过红核组成动眼神经，由中脑脚 
间窝出脑，在大脑后动脉与小脑上动脉之间 
穿过，向前与后交通动脉伴行，穿过海绵窦 
之侧壁经眶上裂入眶，支配上睑提肌、上直 
肌、内直肌、下斜肌、下 直肌; ②正中核或称 
佩利阿 （ PeHia ) 核: 位于中线上，两侧埃一魏 
( Edinger - Westphal , E - W ) 核之间，不成对，发 
出动眼神经的副交感纤维到达两眼内直肌， 

主管两眼的辐辏 运动; ③ E - W 核:位 于正中 
核的背外侧，中脑导水管周围的灰质中，发 

出动眼神经的副交感祌经节前纤维入睫状神经节交换祌经元，其节后纤维支配瞳孔括约肌和睫 
状肌， nj 瞳孔缩小及晶状体 变踔而 视近物，参与缩瞳和调节反射（阁2-26)。 



背侧 


腹侧 



埃—魏 (E-W) 核 
ll 三中核 (Perlia 核) 
下直肌核 


腹侧 


内直肌核' 
下斜肌核 
上直肌核 
上睑提肌核/ 



im 


图 2-26 动眼神经各亚核 


(二） 滑车神经 

滑车神经 （trochlear nerve ，IV ) 含运动性纤维，起自中 fl 凶动眼神经核下端、四叠体下丘的导水 
管周 II 腹侧灰质中的滑车神经核，其纤维走向背侧顷盖，在顶盖与前髓帆交界处交叉，经下丘下 
方出中脑，再绕大脑脚至腹侧脚底，穿过海绵窦外侧壁，与动眼神经伴行，经眶 h 裂入眶后，越过 1 
上直肌和上睑提肌向前走行，支配上斜肌。 

(三） 展神经 

展神经 （ abducent nerve ，VI ) 含运动性纤维，起細桥中部被盖中线两侧的展神经核，其纤维, 
从脑桥延髓沟内侧部出脑后，向前_ t 方走行，越颞骨岩尖及鞍旁海绵窦的外侧壁，在颅底经较长 | 
的行程后，由眶 h 裂入眶，支配外直肌。 I 

眼球运动是一项精细而协调的丁.作，在眼外肌中只有外直肌和内直肌呈单-水 f - 运动，其 I 
他肌肉都杳向儿个方向运动的功能（图2-27)，既可互相抵消，又可互相协同，以完成眼球向某一 | 
方向的运动，保证影像投射在两侧视网膜的 
确切位置。如上直肌与下斜肌同时收缩时 
眼球向 h ，而其内收与外展的力 fi 及内旋与 
外旋的力量正好 抵消; 上斜肌与下斜肌协同 
外直肌外展时，向 下勻向 [:的力 m 及内旋与 
外旋的力 M 正好抵消。眼球运动过程中眼 
外肌的功能也进行相应的协调。如眼球外 
旋23°时， h 直肌变成了纯粹的提肌，下 
肌变为纯粹的 降肌; 眼球极度内旋时，[:斜 
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肌则变为降肌，下斜肌变成了提肌。各眼外肌的主要收缩方向是复视检查的基础： 

两眼的共同运动无论是随意性运动还是反射性运动永远都是同时和协调的，这就要求眼球 
运动有关的所有神经核团间的相互紧密联系，这一功能是通过内侧纵束来实现的。两侧的内侧纵 
1 束， h 自中脑背盖，下抵颈髓，紧靠中线，沿脑干下行，与皮质下的视觉中枢及听觉中枢（四矜沐卜_丘 
1 及下丘)联系，并连接双侧动眼神经核和对侧展神经核，完成视听刺激引起头及眼向刺激侧+随总的 
I 反射性转动。内侧纵束还接受来自颈髓、前庭神经核、网状结构以及来肉皮质和褪底核的神经冲动。 

【病损表现及定位诊断】 

(一）不同部位的眼肌损害 

根据损害部位不同可分为周围性、核性、核间性及核上性四种眼肌麻痹。如眼肌麻痹仅限 
于眼外肌而瞳孔括约肌功能正常，称眼外肌 麻痹; 相反瞳孔括约肌麻痹而眼外肌正常，称眼内肌 
麻痹; 眼内肌与眼外肌均麻痹,称全眼肌麻痹。 

1 • 周围性眼肌麻瘦 (peripheral ophthalmoplegia ) 

⑴动眼神经 麻痹: 完全损害时表现为上睑下垂，眼球向外下斜视（由于外]1肌及 I :斜肌的 
作用)，不能向上、向内、向下转动，复视，瞳孔散大，光反射及调节反射均消失。常见于颅内动脉 
| 瘤、结核性脑膜炎、颅底肿瘤等。 

(2) 滑车神经 麻痹: 单纯滑车神经麻痹少见，多合并动眼神经麻痹。其单纯损物:表现为眼球 
位置稍偏上，向外下方活动受限，下视时出现复视。 

⑶展神经麻瘦 :患侧 眼球内斜视，外展运动受限或不能，伴有笈视。常见于兑咽癌颅内转 
移、脑桥小脑脚肿瘤或糖尿病等。因展神经在脑底行程较长，在高颅压时常受 m 于颞 ' rn i ; •尖部， 
或受牵拉而岀现双侧麻痹，此时无定位意义。 

动眼、滑车及展神经合并麻痹很多见，此时眼肌全部瘫痪，眼球只能莨视前方，不能向任何 
方向转动，瞳孔散大，光反射及调节反射消失。常见于海绵窦血栓及眶 h 裂综合征。 

2 - 核性眼肌麻痹 （nuclear ophthalmoplegia ) 是指脑干病变（血管病、炎症、肿瘤)致眼球运 
动神经核（动眼、滑车和展神经核）损害所引起的眼球运动障碍。核性眼肌麻痹与周削性眼肌麻 
瘦的临床表现类似，但有以下三个特 点: ①双侧眼球运动 障碍: 动眼神经核紧靠 H 1 线，病变时常 
为双侧动眼神经核的部分受累，引起双侧眼球运动 障碍; ②脑干内邻近结构的损害：展神经核病 
变常损伤围绕展神经核的面神经纤维，故同时出现同侧的周围性间神经麻痹；同时累及一:义神 
经和锥体束，出现 二 •叉神经麻痹和对侧 偏瘫; ③分离性眼肌 麻痹淑 性眼肌麻痹可表现为个别神 
经 f 团选择性损害，如动眼神经核亚核多且分散，病变时可仅累及其中部分核⑷而引起某一眼 

肌受累，其他眼肌不受影响，称为分离性眼肌麻痹。动眼神经核性麻痹需与核下性麻痹相鉴别， 
见表2-3。 


表 2-3 动眼神经核性与核下性麻痹的鉴别 


特征 

动眼神经核性麻痹 

动眼神经核下性麻痹 

损伤范 ra 

动眼神经核位于中线，两侧靠近，核性损伤多双侧 

动眼祌经除起始部外双侧距离较， 
损伤多艰侧 

损伤程度 

核群呈长柱状旦分散，较小损害多呈部分损伤，呈 
分离性眼肌麻痹 

完全性损宙，呈全眼肌麻痹 

眼轮 L 巾:肌 

动眼神经核有部分纤维至面神经核而支配眼轮匝 
肌，核性损害可伴眼轮匝肌麻癖 

不伴眼轮匝肌麻癖 

腺孔括约肌 

瞳孔括约肌受 E - W 核副交感纤维支配，核性损害 
可不累及 E - W 核，脑孔括约肌正常 

损伤 E - W 核加入动眼神经的副交感 
纤维，瞳孔括约肌受累 

其他结构 

多伴脑干邻近结构受累，出现相位症状 

多伴动服神经邻近结构受累，出现札1 
成症状 
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3. 核间性眼肌麻痕 （intmiudear ophthalmoplegia ) 病变主要损害脑干的内侧纵朿，故又称 
内侧纵朿综合征。内侧纵朿是眼球水平性同向运动的重要联络通路，它连接一侧动眼神经的内 
直肌核与对侧展神经核，冋时还与脑桥的侧视中枢相连，而实现眼球的水平同向运动。核间性 
服肌麻痹多见于脑 F 腔隙性梗死或多发性硬化，可表现为以下三种 类型： 

(1) 前核间性眼肌 麻痹: 病变位于脑桥侧视中枢与动眼神经核之间的内侧纵束上行纤维（图 
2-28)。表现为双眼向对侧注视时，患侧眼球不能内收，对侧眼球可外展，伴单眼眼震。辐辏反射 
正常，支配内聚的核上 迪路位 S 平面高些而未受损。由于双侧内侧纵束位置接近，同一病变也 
可使双侧内侧纵柬受损，出现双眼均不能内收。 



图 2-28 核间性眼肌麻痹 

(2) 后核间性眼肌麻痹 :病变 位于脑桥侧视中枢与展神经核之间的内侧纵朿下行纤维（图 
2-28) o 表现为 两眼同 侧注视时，患侧眼球不能外展，对侧眼球内收 正常; 刺激前庭，患侧可出现 
正常外展 动作; 辐辏反射正常。 

(3) 一个半综合征 （one and a halfsyndnmie ): —侧脑桥被盖部病变，引起脑桥侧视中枢和 
对侧已交叉过来的联络同侧动眼神经内直肌核的内侧纵束同时受累（图2-28)。表现为患侧 
眼球水平注视时既不能内收又不能 外展； 对侧眼球水平注视时不能内收，可以外展，但有水平 

眼震。 

4 . 核上性眼肌麻痹 （supranuclear ophthalmoplegia ) 核上性眼肌麻痹亦称中枢性眼肌麻痹， 
是指由于大脑皮质眼球问向运动中枢、脑桥侧视中枢及其传导束损害，使双眼出现同向注视运 
动障碍 3 临床可衷现出以下凝视麻痹： 

(1) 水平注视 麻痹: ①皮质侧视中枢(额中回后部)受损：可产生两眼侧视麻痹。破坏性病变 
( 如脑出血）出现双眼向病灶对侧凝视麻痹，故表现双眼向病灶侧共同偏视;刺激性病变 （ 如癫痫） 
可引起双眼向病灶对侧共同偏 视; ②脑桥侧视中枢受损:位于展神经核附近的副展神经核及旁 
中线网 状结构，发出的纤维到达同侧的展神经核和对侧的动眼神经内直肌核，支配双眼向同侧 
注视，并•受对侧皮质侧视中枢控制。此处破坏性病变可造成双眼向病灶侧凝视麻痹，向病灶对 
侧共同偏视（图2-29)。 


















til 
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⑵垂直注视麻痹 :上丘 是眼球垂直同向运动的皮质下中枢，上丘的上半司眼球的向 h 运 
动，上丘的下半司眼球的向下运动。上丘病变时可引起眼球垂直运动障碍。上丘 I :半受损时， 
双眼向上同向运动不能，称帕里诺综合征 （Parinaud syndrome )， 常见于松果体区肿瘤。卜•丘上半 
刺激性病变可出现发作性双眼转向匕方，称动眼危象。上丘下半损害时，可引起两服向下同向 
注视障碍。 

核上性眼肌麻痹临床上有三个特点 :①双 眼同时 受累; ②无 复视; ③反射性运动仍保存，即 
患者双眼不能随意向一侧运动，但该侧突然出现声响时，双眼可反射性转向该侧，这是由于题叶 
有纤维与 m 、 IV 和 VI 脑神经联系的缘故。 

(二） 不同眼肌麻痹导致的复视 

复视 ( diplopia ) 是眼外肌麻痹时经常出现的表现，是指某一眼外肌麻痹时，眼球向麻痹肌收 
缩的方向运动不能或受限，并出现视物双影。复视产生的原因主 要是： 当眼肌麻痹时患侧眼轴 
偏斜，注 视物不能投射到双眼视网膜的对 应点上 ，视网膜上不对称的刺激在视中枢引起两个影 
像的冲动，患者则感到视野中有一实一虚两个影像，即所谓的真像和假像。健眼能使外界物体 
的影像投射到黄斑区，视物为实像（即真 像); 布眼肌麻痹的患眼则使外界物体的影像投射到黄斑 
区以外的视网膜上，视物为虚像（即假 像)。 

复视成像的规律是；一侧外直肌麻痹时，眼球偏向内侧，虚像位于实像 外侧； 一侧内直肌麻 
痹时，眼球偏向外侧，虚像位于实像 内侧； 支配眼球向上运动的眼肌麻痹时，眼球向下移位，虚 
像位于实像 之上; 支配眼球向下运动的眼肌麻痹时，眼球向上移位，虚像位于实像之下。复视 
最明显的方位出现在麻痹肌作用力的方向上。临床上可根据复视最明显的力•位结合实、虚像 

的位置关系来判断麻痹的眼外肌，如右侧外直肌麻痹，虚像在实像外侧，双眼向右侧转动时复 
视最明显。 

(三） 不同部位 损害所 致的瞳 孔改变 

1 . 瞳孔的大小是由动眼神经的副交感神经纤维（支配瞳孔括约肌）和颈上交感神经作发 
出的节后神经纤维（支配瞳孔散大肌)共同调节的。当动眼神经的副交感神经纤维损伤时出现 
瞳孔散大，而交感神经纤维损伤时出现瞳孔缩小。在普通光线下瞳孔的直径约3〜 4 mm ， -般认 
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为瞳孔直径小于 2 mm 为瞳孔缩小，大于 5 mm 为瞳孔散大。 

(1) 瞳孔缩小 ：见于 颈上交感祌经径路损審。交感中枢位于下丘脑 （1 级神经元)，发出的纤 
维至 C8 〜 T2 侧角的脊髓交感中枢 (2 级神经元)，交换神经元后纤维经胸及颈交感千至颈上交感 
祌经 V /(3 级祌经元)，交换神经元后节后纤维经颈内动脉交感神经丛至上睑板肌、眼眶肌、瞳孔 
开大肌及汗腺和血管（阁 2-30): —侧颈上交感神经径路损害常见于 Homer 综合征。如果损害 
双侧交感神经的中枢径路，则出现双侧瞳孔针尖样缩小，见于脑桥出血、脑室出血压迫脑干或镇 
静催眠药中毒等。 



图 2-30 眼交感神经通路 


(2) 瞳孔 散大: 见于动眼神经麻痹。由于 
动眼神经的副交感神经纤维在神经的表面， 
所以当颞叶钩回疝时，可首先出现瞳孔散大 
而无眼外肌麻痹。视神经病变失明及阿托品 
类药物中毒时瞳孔也可散大。 

2. 瞳孔光反射异常 见于光反射通路 
损菩。瞳孔对光反射是指受到光线刺激后瞳 
孔缩小的反射，分为直接光反射和间接光反 
射。其传导通 路为： 光线-4见网膜—视神经 
—视交义—视束—上丘臂―上丘—中脑顶盖 
前区一>两侧 E - W 核—动眼神经—睫状神经 

节后纤维—瞳孔括约肌(图2_ 3 1)。传异 
样路上任何一处损寄均可引起瞳孔光反射消 
失和瞳孔散大。但由于司瞳孔光反射的纤维 
+进入外侧膝状体，所以外侧膝状体、视放射 
及枕叶视觉中枢损害引起的中枢性失明不出 
现瞳孔散大及光反射消失。 

3. 辐辏及调节反射异常 辐辏及调节 



图 2-31 光反射通路 
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反射是指注视近物时双眼会聚（福辏）及瞳孔缩小（调节）的反射，两者也合称集合反射辐辏及 
调节反射的传导通 路是： 

(辐辏反射）两眼内直肌—动眼神经正中核1 
视网膜—视神经—视交叉―视朿4外侧膝状体—枕叶纹状区—顶盖前区 
(调节反射)瞳孔括约肌、睫状肌—动眼神经 E - W 核^ 

调节反射丧失见于白喉(损伤睫状神经）及脑炎（损伤中脑)。辐辏反射丧失见于帕金森综 
合征（由于肌强直)及中脑病变 = 

4_阿一罗瞳孔 （ Argyll-Robertson pupil ) 表现为两侧瞳孔较小，大小不等，边缘+幣，光反射 
消失而调节反射存在。是由于顶盖前区的光反射径路受损所致，常见于神经梅取、郎见丁•多发 
性硬化及带状疱疹等。由于顶盖前区内支配晾孔光反射和调节反射的神经纤维并+相同，所以 
调节反射仍然存在。 

5. 埃迪瞳孔 （Adie pupil ) 又称强直性瞳孔 （tonic pupil )。 多见于屮年女性，表现 为-侧 瞳 
孔散大，直接、间接光反射及调节反射异常。在普通光线下检查，病变瞳孔光反射消失；彳「 V 印喑 
处强光持续照射，瞳孔可出现缓慢的收缩，光照停止后瞳孔又缓慢散大。调 V /反射也同样反应 
缓慢，以一般方法检查瞳孔不缩小，但让患者较长时间注视一近物后，脑孔可缓慢缩小， ifllTL 比 
正常侧还小，停止注视后可缓慢恢复。伴有全身腱反射(特别是膝反射和跟腱反射）减弱或消失。 
若冋时伴有节段性无汗及直立性低血 ffi 等，称为埃迪综合征 （Adie syndrome ), 其病因和发病机制 
尚不清楚。 


四、三叉神经 

【解剖结构及生理功能】 

二 叉神经 （trigeminal nene , V ) 为混合性神经，含有一般躯休感觉和特殊内脏运动两种神经 
纤维:^感觉神经司面部、口腔及头顶部的感觉，运动神经支配咀嚼肌的运动。 

(一）感觉神经纤维 

第1级神经元位于三叉神经半月节，三叉神经半月节位于颞骨岩尖: 二 :叉神经; R 迹处，颈内 
f 脉，外侧和海绵窦的后方。三叉神经半月节与脊髓后根神经节相似，含假单极神经细胞，其 
周围突分为眼神经、上颌神经和下颌神经三个分支，分布于头皮前部和面部的皮肤 及眼毋 、门 
腔内黏膜，分别经眶上裂、圆孔及卵圆孔入须。其中枢突进人脑桥后，深感觉纤维终止于叉神 
经中 脑核; 触觉纤维终止于三叉神经感觉主核;痛温觉纤维沿三叉神经脊束下降，终止于三叉神 
经^束核°三叉神经脊束核是最长的脑神经核，从脑桥至第二颈髓后角，来自面部中央区 （ M 周） 
的痛温觉纤维止于脊束核的 上部; 来自面部周围区（耳 周） 的纤维止于此核的下部。这种节段特 
点，在临床上有较重要的定位意义。由感觉主核及脊束核的2级神经元发岀的纤维交叉至对侧 
針[成 •• 叉丘系上升，止于丘脑腹后内侧核，从丘脑3级神经元发出的纤维经内囊后肢最后终止 
于中央后回感觉中枢的下1/3区（图2-32)。 

1 - 眼神经 (第1支）接受来自颅顶前部头皮、前额、鼻背、上睑的皮肤以及鼻腔上部、额窦、 
角 / k •与结膜等处的黏膜感觉，经眶卜裂入须。眼神经是角膜反射的传人纤维。 

2. 上 额神经(第 2 支）分布于眼 々 n 裂之间的皮肤、上唇、上颌牙齿和齿龈、硬腭和软腭、 
扁桃体窝前部、毋腔、上颌窦及毋_部黏膜等,经网孔人颅。 

3 -下额神经（第3支）是混合神经 ，与： 义神经运动支并行，感觉纤维分布 f 耳颞区 
和 n 裂以下的皮肤、下颌部的牙齿及牙龈、舌前 2 /3、 n 腔底部黏膜、外耳道和鼓膜，蛘卵圆 
孔人颅。 
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(二） 运动神经纤维 

二.叉神经运动纤维起自脑桥三叉神经运动核，发岀纤维在脑桥的外侧出脑，经卵圆孔出须， 
走行于下颌神经内，支配咀嚼肌(颞肌、咬肌、翼内肌、翼外肌）和鼓膜张肌等。主要司 p 巨嚼运动 
和张口运动。翼内、外肌的功能是将下颌推向前下，故一侧神经麻痹时，张口时下颌向患侧偏斜。 
三叉神经运动核受双侧皮质脑干束支配。 

(三） 角膜反射通路 

刺激角膜通过以下通路引起闭眼反应：角膜—三叉神经眼支—三叉神经半月神经节―一:叉 
神经感觉主核—两侧面神经核 -> 面神经―眼轮匝肌（出现闭眼反应)。角膜反射是由三义神经的 
眼神经与面神经共同完成的。当三义神经第1支（眼神经)或面神经损害时，均可出现角膜反射 
消失。 

【病损表现及定位诊断】 

(一） 三叉神经周围性损害 

周闱 性损 害包括 H 叉神经半月节 、三义 神经根或三个分支的病变。刺激性症状主要表 
现为二叉神经痛；破坏性症状主要表现为叉神经分布区域感觉减弱或消失，咀嚼肌麻癖， 
张口时 K 颌向患侧偏斜。多见于颅中窝脑膜瘤 、鼻咽 癌颅底转移及三叉神经节带状疱疹病 
毒感染等。 

1. 三叉神经半月节和三叉神经根的病变 表现为二.叉神经分布区的感觉障碍，角膜反射减 
弱或消失,咐嚼肌瘫痪。多数合并有第 vn 、 vi 对脑神经和同侧小脑损伤的症状和体征。 

2 . 三叉神经分支的病变 表现为 （义 神经各分支分布范围内的痛、温、触觉均减弱或消失° 
如为眼神经病变可合并角膜反射减弱或消失；如为下颌神经病变可合并 同侧咐 嚼肌无力或瘫 
痪，张 I 1时下颌向患侧偏斜。 

(二） 三叉神经核性损害 

1 . 感觉核•:义神经脊束核损害表现为同侧面部洋葱皮样分离性感觉障碍，特点为:①分 
离件感觉障 碍:痛 温觉缺失而触觉和深感觉存在;②洋葱皮样 分布: •:义神经脊电核很长，4 : 
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叉神经脊束核上部损害时，岀现口驿周围痛温觉障碍，而下部损害时，则而部周边 K 及1|:廓区域 
痛温觉障碍，可产生面部洋葱皮样分布的感觉障碍。常见于延髓空洞症、延髓 ff 外侧综介征及 
脑干肿瘤等 D 

2. 运动核一侧三叉神经运动核损害，产生同侧咀嚼肌无力或瘫痪，并可伴肌蒌缩，张 r I 时 
下颌向患侧偏斜。常见于脑桥肿瘤。 

五、而神经 

【解剖结构及生理功能】 

面神经 (facial nerve ， \1 ) 为混合性神经，其主要成分是运动神经，司面部的表衍 运动； 次耍成 
分为中间神经，含有内脏运动纤维、特殊内脏感觉纤维和躯体感觉纤维，司味觉和腺休 （汁| 腺及 
唾液腺）的分泌，以及内耳、外耳道等处的皮肤感觉（图2-33)。 



脑桥 

展神经核 

而神经核 
上泌涎核 
中间神经 
孤 朿核 

•三叉神经脊朿核 
•而神经运动纤维 

- 膝状神经节 

-镫#肌神经 
•题支 
颈支 

至鼓膜、外耳迫•皮肤 
颧支 
-颊支 
•下颌缘支 


-- 躯体运动纤维 

. 内脏运动纤维 

图 2-33 


-躯体感觉纤维 

.- 特殊内脏感觉纤维 

面神经分支及分布 


(一） 运动纤维 

运动纤维发自位于脑桥下部被盖腹外侧的面神经核，其纤维行于背内侧，绕过展神经核， 
再向則下行，于脑桥下缘邻近听神经处出脑。此后与位听神经并行，共同进入内耳孔，在内听 
道底部，面神经与位听神经分离，再经面神经管下行，在面神经管转弯处横过膝状神经节，沿途 
分出镫骨肌神经和鼓索神经，最后经茎乳孔出颅，穿过腮腺，支配除了咀嚼肌和上睑提肌以外 
的面部诸表情肌及耳部肌、枕肌、颈阔肌及镫骨肌等。支配上部面肌（额肌、皱眉肌及眼轮匝肌) 

的神经元受双侧皮质脑干束控制，支配下部面肌(颊肌及口轮匝肌）的神经元受对侧皮质脑干 
束控制。 

(二） 感觉纤维 

断神经的感觉纤维为中间神经,分为以下 两种： 

1. 味觉纤维是感觉纤维中最主要的部分。味觉的第1级神经元在膝状神经节，周闹突沿 
面神经下行，在面神经管内，离开面神经向前走，形成鼓索神经，参加到6•神经 （ 7 .义 神经下颌支 
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的分支）屮，终止于汚前2/3味苽，司 汚前 2/3 味觉； 中枢突形成面神经的中间神经，在运动支的 
外侧进入脑桥，与舌咽神经的味觉纤维一起，终止于孤束核(第2级神经元)。从孤束核发出纤维 
交叉至对侧，位于内侧丘系的内侧上行，终止于丘脑外侧核(第3级神经元)，再发出纤维终止于 
中央后回下部。 

2 . 一般躯体感觉纤维感觉细胞也位于膝状神经节内，接受来自鼓膜、内耳、外耳及外耳道 
皮肤的感觉冲动。这些纤维病变时则产生耳痛。 

(三）副交感神经纤维 

副交感神经纤维司泪腺、舌 F 腺及颌下腺的分泌。从脑桥上泌涎核发出的副交感 
神经，经中间神经―鼓索祌经—舌祌经至颌下神经节，其节后纤维支配舌下腺及颌下腺 
的分泌。 rnj 泪腺分泌的纤维经中间神经加入岩浅大神经，至翼腭神经节，节后纤维支配 
泪腺。 

【病损表现及定位诊断】 

面神经损伤根据不同部位分中枢性及周围性，各有其特点 Q 

(一） 上运动神经元损伤所致的中枢性面神经麻痹 

病变在一侧中央前回下部或皮质延髓束。临床仅表现为病灶对侧下面部表情肌瘫痪，即鼻 
唇沟变浅、 n 角轻度下垂，而上部面肌(额肌和眼轮 I ® 肌)不受累，皱眉、皱额和闭眼动作均无障 
碍（ I 冬12-34)。常见于脑血管病等。 

(二） 下运动神经元损伤所致的周围性面神经麻痹 

病变在面神经核或核以下周圆神经。临床表现为同侧面肌瘫痪，即患侧额纹变浅或消失， 
不能皱眉，眼裂变大，眼睑闭合无力，用力闭眼时眼球向 t 外方转动，显露白色巩膜，称为贝尔 
( Bell ) 征，患者总唇沟变浅，口角 F 垂并歪向健侧,鼓腮漏气，不能吹口哨，食物易残存于颊部与 
齿龈之间（图2-34)。周围性面神经麻痹时，还可以进一步根据伴发的症状和体征确定病变的具 
体部位⑽2-35)。 
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1 . 面神经管前损害 

(1) 面神经核损害 ：表现 周围性面神经 
麻痹外，常伴有展神经麻痹，对侧锥体束征， 

病变在脑桥。常见于脑干肿瘤及血管病 C 

(2) 膝状神经节损 害:表 现为周围性面 
神经麻痹，舌前2/3味觉障碍及泪腺、唾液 
腺分泌障碍(鼓索受累)，可伴有听觉过敏(镫 
骨肌神经受累)，耳后部剧烈疼痛，鼓膜和外 
耳道痕疫，称 ■^特 综合征 （Hunt syndrome) G 
见于膝状神经节带状疱疹病毒感染。 

2 . 面神经管内损害表现为周围性面 
神经麻痹伴有舌前2/3味觉障碍及唾液腺 
分泌障碍，为面神经管内鼓索神经受累；如 
还伴有听觉过敏，则病变多在镫骨肌神经 
以上。 

3- 茎乳孔以外病变只表现为 周闹性 

面神经麻痹。 

面神经麻痹的定位诊断，首先要区别是 
周围性面神经麻痹，还是中枢性面神经麻痹 
(表2-4)。如为周围性面神经麻痹，还要区 
分是脑干内还是脑干外。这种明确的定位 
对疾病的定性诊断有重要价值二 



__ 表 2-4 周围性与中 枢性面神经麻痹的鉴别 

特征 周围性面神经麻痹 中枢性面神经麻痹 

面瘫程度 重 轻 


症状表现 

恢复速度 
常见病因 


面部表情肌瘫痪使表情病灶对侧下部面部表情肌瘫痪（毋唇沟变浅和口角下 
动作丧失 垂)，额支无损（两侧中枢支配)，皱额、皱眉和闭眼动作 

无 障碍; 病灶对侧面部随意动作丧失而哭、笑等动作仍 
保存; 常伴有病灶对侧偏瘫和中枢性舌下神经瘫 

缓慢 较快 

面神经炎 脑血管疾病及脑部肿瘤 


六、前庭蜗祌经 , 

I 解剖结构及生理功能】 

則庭蜗神经 (vestibulocochlear nerve , \1)又称位听神经，是特殊躯体感觉性神经，由蜗神经和 
前庭神经组成。 

(一）蜗神经 

蜗神经 （cochlear nerve ) 起自内耳螺旋祌经节(蜗神经节)的双极神经元 （ 1级神经儿)，其周 
围突感受内耳螺旋器 ( Corti 器)毛细胞的冲动，中枢突进入内听道组成蜗神经，终 li : j •脑桥 M 端 
的蜗神经前后核 (2 级神经元)，发出的纤维一部分经斜方休至对侧，‘部分 在 ㈣ 侧 h 行，形成外 
侧丘系，终止于四荇体的下氐（听反射中枢）及内侧膝状体 (3 级神经元)，内侧膝状体发出纤维 
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经内诞后肢形成听辐射，终止于颞横回皮 
质听觉中枢（图 2-36)： 蜗神经主要传导 
听觉。 

(二）前庭神经 

前庭神经 (vestibular nerve ) 起尚内耳 
前庭神经节的双极细胞 （ 1级神经元)，其同 
m 突分布于三个半规管的椭 岡墟、 球囊和 
壶腹，感受身休和头部的空间移动。中枢 
突组成前庭神经，和蜗神经一起经内:晖孔 
入颅腔，终止于脑桥和延髓的前庭神经核 
群（内侧核、外侧核、上核和脊髄核 ）（2 级 
神经元)。发出的纤维一小部分经过小脑 
下脚止于小脑的绒球小 结叶； 由前庭神经 
外侧核发出的纤维构成前庭脊髓束，止于 
同侧前角细胞,调节躯体平衡;来_其他前 
庭祌经核的纤维加人内侧纵朿，与眼球运 
动祌经核和 h 颈髓联系，调节眼球及颈肌 
反射性活动（图2-37)。前庭神经的功能为 
反射性调节机体的平衡，调节机体对各种 
加速度的反应。 




【 病损表现及定位诊断】 

(一） 蜗神经 

蜗神经损害时 k 要表现为听力障碍和晖鸣伴见第、章 
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(二）前庭神经 

前庭神经损害时可表现为眩晕、眼球震颤及平衡障碍。详见第三章。 

七、舌咽、迷走神经 

舌咽神经 （glossopharyngeal nerve ， IX )和迷走神经 (vagus nerve ，X ) 均为混合性神经，都包括 
特殊内脏运动、一般内脏运动(副交感)、一般内脏感觉和躯体感觉四种成分，另夕卜，汚咽神经还 
包含特殊内脏感觉纤维。两者有共同的神经核(疑核和孤束核)、共同的走行和共同的分布特点。 
疑核发出的纤维随舌咽神经和迷走神经支配软腭、咽、喉和食管上部的横纹肌，沂咽神经和迷走 
神经的一般内脏感觉纤维的中枢突终止于孤束核。 

【解剖结构及生理功能】 

C -) 舌咽神经 

1. 感觉神经①特殊内脏感觉纤维.•其胞体位于下祌经节，中枢突止于孤束核，周围突分布 
于舌后1/3味蕾，传导味觉;②一般内脏感觉纤 维:其 胞体亦位于下神经节，中枢突止于孤束核，周 
® 突咽、扁桃体、舌后1/3、咽鼓管和鼓室等处黏膜，接受黏膜的 感觉; 分布于颈动脉窦和颈动 
脉小球的纤维 ( g 神经)与呼吸、血压和脉搏的调节有关;③一般躯体感觉纤维.•其胞体位于上神 
经节，其周围突分布于耳后皮肤，中枢突到三叉神经脊束核，接受耳部皮肤的一般感觉 （阁 2-38) 0 



2. 特殊内脏运动纤维起自延髓疑核，经颈静脉孔出颅，支配茎突咽肌，功能是提高咽穹 
隆，与迷走神经共同完成吞咽动作（图2-38)。 

3. 副交感纤维为一般内脏运动纤维，起_下泌涎核，经鼓室神经、岩浅小神经，终止丁-耳 
神经节，其节后纤维分布于腮腺，司腮腺分泌（图2-38)。 
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(二）迷定神经 

迷走神经是行 程最长 、分布范围最广的脑神经。 

1 . 感觉纤维①一般躯体感觉 纤维: 其胞体位于上神经节(颈静脉神经节）内，中枢突止于 
三叉神经脊朿核，周围突分布于外耳道、耳廓凹面的一部分皮肤（耳支）及硬 脑膜; ②一般内脏感 
觉纤 维：其 胞体位于下神经节(结状神经节）内，中枢突止于孤束核，周围突分布于咽、喉、食管、 
气管及胸腹腔内诸脏器（图2-39)。 



2 . 特殊内脏运动纤维起自疑核，由橄榄体的背侧出延髓，经颈静脉孔出颅，支配软腭、咽 
及喉部的横纹肌（阁2-39) 0 

3. 副交感纤维为一般内脏运动纤维，起自迷走神经背核，其纤维终止于迷走神经丛 
的副交感神经节，发出的节后纤维分布于胸腹腔诸脏器，控制平滑肌、心肌和腺体的活动 
(图 2-39), 


1记 
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【病损表现及定位诊断】 

(-) 舌咽、迷走神经共同损伤 

舌咽、迷走神经彼此邻近，有共同的起始核，常同时受损，表现为声音嘶哑、乔咽 W 难:、饮水 
呛咳及咽反射消失，称延髓麻痹(真性延髓麻痹)，临床上也习惯称为球麻痹—一侧损伤时症状较 
轻，张口时可见瘫痪一侧的软腭弓较低，腭垂偏向健侧，患者发“啊”音时患侧软 m h 抬受限，患 
侧咽部感觉缺失，咽反射消失，见于吉兰一巴雷综合征及 Wallenberg 综合征等。5 咽 、迷走神经 
的运动核受双侧皮质脑 T 束支配，当一侧损害时不岀现球麻痹症状，当双侧皮质延髓朿损伤时 
才出现构音障碍和吞咽困难，而咽反射存在，称假性球麻癖，常见于两侧大脑半球的血管病变 
真性球麻痹与假性球麻痹的鉴别见表 2-5。 


表15真性球麻痹与假性球麻痹的鉴别 


特征 

真性球麻痹 

假性球麻痹 

病变部位 

舌咽、迷走神经，（一侧或两侧） 

双侧皮质脑干束 

下领反射 

消失 

亢进 

咽反射 

消失 

存在 

强哭强笑 

无 


舌肌萎缩 

可有 

无 

双锥体束征 

无 

常有 


(二）舌咽、迷走神经单独受损 

舌咽神经麻痹主要表现为咽部感觉减退或丧失、咽反射消失、斤后1/3味觉丧失和_肌轻度 
瘫痪：迷走神经麻痹时出现声音嘶哑、构音障碍、软腭不能提升、吞咽困难、咳嗽尤力和心动过 

速等。出现舌咽神经或迷走神经单独受损的症状，而无脑: P 受损的长束体征，提示脑干外神经 
根病变。 

八、副神经 


【解剖结构及生理功能】 

副神经 （accessory nerve ， XI ) 为 
运动神经，由延髓支和脊髓支两部分 
组成，分别包括特殊内脏运动纤维和 
躯体运动纤维：延髓支起自延髓疑 
核，颅内部分在颈静脉孔处与脊髓部 
分相分离，加入迷走神经，构成喉返 
神经，支配声带 运动； 脊髓支起自颈 
髓第1〜：5节段前角腹外侧细胞柱，其 
纤维经枕大孔人颅，3延髓支汇合， 
再经颈静脉孔出颅，支配胸锁乳突肌 
和斜方肌（图2-40)。胸锁乳突肌的 
功能是使头转向对侧，斜方肌支配耸 
肩动作。双侧胸锁乳突肌同时收缩时 
颈部前屈，双侧斜方肌同时收缩时头 
向后仰 . 
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[ 病损表现及定位诊断] 

(-) 一侧副神经核或其神 经损穹 

一侧副神经核或； 1 L :神经损害表现为同侧胸锁乳突肌和斜方肌萎缩，患者向病变对侧转颈 
+能，忠侧肩下垂并耸尙无力：颅后窝病变吋.副神经常与迷走神经和舌咽神经同时受损（颈 
静脉孔综合征)。出颈静脉孔后，副神经主干和分支可因淋巴结炎、颈部穿刺以及外科手术等 
受损. 「+1 于副祌经受两侧皮质脑干束支配/故一侧皮质脑千束损害，不出现副神经受损症状。 

(二）双侧副神经核或其神经损害 

双侧副神经核或其神经损畨表现为 双侧胸 锁乳突肌均力弱，患者头前屈无力，直立困难，多 
呈后仰位，仰卧位时不能抬头， 

儿、片卜‘祌经 

【解剖结构及生理功能】 

舌卜神经 (hypoglossal nerve ， XII ) 为躯体运动神经，支配舌肌运动。位于延髓第四脑室底舌 
下神经三角深处的舌下神经核发出轴突在橄榄体与锥体之间出脑，经古下神经管出须，分布于 
同侧丙 肌。沂向外伸出主要是颏 fi •肌向前牵拉的作用， — S ■向内缩回主要是舌骨古肌的作用。舌 
下祌经只受对侧皮质脑干束 支配、 

【病损表现及定位诊断】 

(一） 舌下神经核上性病变 

一侧病变时，伸舌偏向病灶对侧。此闪正常时两侧额舌肌运动将舌推向前方 ，若一 侧额舌 
肌肌力减弱，则健侧肌运动将舌推向偏瘫侧 ，无丙 肌萎缩及肌束颤动，称中枢性舌下神经麻痹。 
常见于脑血管病等。 

(二） 舌下神经及核性病变 

一侧病变表现为患侧??肌瘫痪，伸舌偏向患侧;两侧病变则伸舌受限或不能，同时伴有舌肌 
萎缩。古下神经核的病变可伴有肌束颤动，见于肌萎缩侧索硬化或延髓空洞症等。 

第四节周围神经 

周 _ 神经 （ peripheral nerv e ) 是指脊髓及脑干软脑膜以外的所有神经结构，即除嗅、视神经以 
外的所有脑神经和脊神经。 K : 中与脑相连的部分为脑神经 Unmial nerves )， 与脊髓相连的为脊 
神经 (spinal nerves) c 分布丁•体表、骨、关节和骨館肌的为躯体神经 (somatic nerves ); 分布于内脏、 
血管、平滑肌和腺体的为内脏神经 （ visceral nerves ) 0 多数周 W 神经为混合神经，包含感觉纤维、 
运动纤维、交感纤维、副交感纤维，还包被有结缔组织膜、血管及淋巴管等。 

在脑神经、脊祌经和内脏祌经中，各自都含有感觉和运动成分。感觉传入神经由脊神经后根、 
后根神经节和脑神经的神经节构成，将皮肤 、关节 、肌腱和内脏神经的冲动由感受器传向中枢神 
经 系统; 运动传出神经由脊髓前角和侧角发出的脊神经前根和脑干运动核发出的脑神经构成，将 
神经冲动由屮枢神经系统传出到周围的效应器。由于内脏神经的传出部分专门支配不直接受人 
意识控制的平滑肌、心肌和腺体的运动，故乂将内脏传出神经称为 A 主神经 ( autonomic * nerve )。 自 
主祌经又根据形态和功能分为交感神经 (sympathetic nerve) 和副交感神经 (parasympathetic nerve ) 
两邰分。脑神经已在本章脑祌经一节中 t 羊述，本贳屯要叙述脊神经和自主神经。 


【解剖结构及生理功能】 

脊髓相连的周围神经即脊神经，每对脊神经借前根和后根连于一个脊髓宵段。前根属运 
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动纤维，后根属感觉纤维，因此脊神经为混合性 ，一 般含有躯体感觉纤维、躯体运动纤维、内脏传 
入纤维和内脏运动纤维 4 种成分。 31 对脊神经可分为 5 部分 : 8 对颈神经， 12 对胸沖经 ， 5 对腰 
神经， 5 对骶神经和1对尾神经。每条脊神经干在出椎间孔后立即分为前支、后支、资脱支和交 
通支。前支分别交织成丛，即颈丛、臂丛、腰丛和骶丛，由各丛再发出分支分布于趾 F 前外侧和 
1 四肢的肌肉和皮肤，司肌肉运动和皮肤 感觉; 后支分成肌支和皮支，肌支分布于项、背和腰骶部 
深层肌，司肌肉运动，皮支分布于枕、项、背、腰、骶及臀部皮肤，司皮肤 感觉； 脊膜支分布下脊髓 
被膜、血管壁、骨膜、韧带和椎间盘等处，司一般感觉和内脏 运动； 交通支为连于脊神经~交感干 
之间的细支。 

脊神经在皮肤的分布有明显的节段性，尤其是颈神经和胸神经的分 布如 T 2 分布于胸# 
角 水平; T 4 分布于乳头 平面; T 6 分布于剑突 水平; T 8 分布于肋弓 下缘; T 10 分布 j : 脐 水平； T 12 
和 L 1 分布于腹股沟水平。四肢的皮神经分布也有一定规律性。在分布到四肢的神经顺序中， 
最上、最下者分布于近侧部近躯干处，而中间的神经则分布于肢体的远侧部。如分布到上肢的 
臂丛中 C 5 和 T 1 神经分布到上肢较近侧， C 6 〜8神经分布于上肢远侧及手部。这种分布规律对 
临床上判断损伤的节段定位具有重要的应用价值。 

【病损表现及定位诊断】 

周围神经损伤的临床表现是受损神经支配范围内的感觉、运动、反射和向主神经功能异常。 
其部位及范围随受损神经的分布而异，但有其共同的特性。 

(一） 脊神经病变导致的运动障碍 

前根损害表现为支配节段下运动神经元性瘫痪，不伴有感觉障碍;神经丛和神经干损窗为 
支配区内的运动、感觉、自主神经功能 障碍; 神经末梢损害 为四肢 远端对称性下运动神经元性瘫 

痪。如啡7•吸肌有关的脊神经根受累，会出现呼吸肌麻痹引起呼吸闲难。运动障碍也可分刺激 
性和麻痹性两类症状。 

1 • 刺激性症状可表现为肌束震颤、肌痉挛和肌肉痛性痉挛等。 

⑴肌束 震颤: 为肌肉静息时观察到的肌肉颤动，可见于正常人，伴有肌肉萎缩时则为异常， 
在各种运动神经元损伤性疾病中均可见，尤其是运动神经元病。 

/ j2 ) 朋^ 挛: 为一个或多个运动单位短暂的自发性痉挛性收缩，较肌束震颤缓慢，持续时间 
长’邻近的运动单位常呈交替性、间断性收缩，如面神经损伤引起的偏侧面肌痉挛。 

、⑶肌肉痛性癌挛 ：为一 块肌肉或一个肌群短暂的伴有疼痛的收缩，是一种牛理现象，病 

理状态^出现频率增加，常见于活动较多的肌肉如腓肠肌，肌肉用力收缩时可诱发，按摩可 
减轻。 

2 -麻皆注症状为下运动神经元性瘫痪，可出现肌力减弱或丧失、肌萎缩、肌张力低。 

⑴肌力减弱或 丧失： 四肢对称性肌无力可见于多发性神经病及吉兰一巴雷综合征。前者 

的肌无力出现在肢体远端，下肢重于上肢;后者的肌无力可出现在肢体和躯干，可伴有呼吸肌 
麻痹。 

(2) 肌萎缩:轴突变性或神经断伤时，由于肌肉失去神经营养作用时发生萎缩。临床上，数 
周内岀现肌肉萎缩并进行性加重，如能在 12 个月内建立神经再支配，则有完全恢复的可能；多 
数情况下，肌萎缩与肌无力平行出现，但脱髓鞘性神经病时，虽有肌无力，但一般无轴突变性（轴 
索型除外)，肌肉萎缩不明显。 

(二） 脊神经病变导致的感觉障碍 

脊神经病变可出现分布区内的感觉障碍。后根损害为节段分布的感觉障碍，常有剧烈 根痛； 
神经丛和神经干损害为分布区的感觉障碍，常伴有疼痛、下运动神经元性瘫 痪和白 主神经功能 
障碍;神经末梢损害为四肢远端对称分布的手套一袜套样感觉障碍，常伴苻运动和內穴神经功 
能障碍。感觉障碍可分刺激性和麻痹性两类症状，详见第•:章、 
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(三） 脊神经病变导致的反射变化 

可出现浅反射及深反射减弱或消失。腱反射消失为神经病的早期表现，尤以踝反射丧失为 
ii 常见-在主耍损伤小纤维的祌经病可至后期才出现腱反射消失。 

(四） 脊神经病变导致的自主神经障碍 

可出现多汗或无汗、黏膜苍广1或发绀、皮温降低、皮肤水肿、皮下组织萎缩、角化过度、色素 
沉若、皮肤溃疡、毛发脱落、指中光泽消失、甲质变脆、突起增淳及关节肿大。其他可有性功能障 
碍、膀胱宽肠功能障碍、直立性低血压及泪腺分泌减少等。自主神经症状在病程较长或慢性多 
发性周 m 祌经病屮较为常见，如遗传性神经病或糖尿病性神经病。 

(五） 脊神经病变导致的其他症状 

其他症状 包括： ①动 作性以 :麵：可见于某些多发性神 经病； ②周围神经肿大 ：见于 麻风、 
神经纤维瘤、施万细胞瘤、遗传性及慢性脱髓鞘性神 经病; ③畸形 ：慢性 周围性神经病若发生 
在生长发停止前可致 f 足和脊柱畸形 ，出 现马蹄足、爪形手和脊柱侧 弯等； ④营养障 碍：由 
于失用、血供障碍和感觉丧失，皮肤、指（趾）甲、皮下组织可发生营养性改变，以远端为明显， 
加之肢体远端痛觉丧失而易灼伤，可造成手指或足趾无痛性缺失或溃疡，常见于遗传性感觉 
性祌经病。遗传性神经病或慢性周围神经病由于关节感觉丧失及反复损伤，可出现 Charcot 
关 o 

r i 1•:神经 


【解剖结构及生理功能】 

向主神经支配内脏器宫(消化道、心血管、呼吸道及膀胱等)及内分泌腺、汗腺的活动和分泌， 
并参与调节葡萄糖、脂肪、水和电解质代谢，以及体温、睡眠和血压等。自主神经包括父感神经 
和副交感神经，两者在大脑皮质的调节下通过下丘脑、脑干及脊髓各节段既拮抗又协调地共同 
调作器 官的生理活动，所有调节活动均在无意志控制下进行。自主神经可分为中枢部分和周围 
部分（图2-41)。 

(一） 中枢自主神经 

中枢_主神经包括大脑皮质、下丘脑、脑干的副交感神经核团以及脊髓各节段侧角区。大 
脑皮质各区均有 fll 主神经的代表区,如旁中央小叶与膀胱、肛门括约肌调节 有关； 岛叶、边缘叶 
与内脏活动有关。下丘脑是自主神经的皮质下中枢，前区是副交感神经代表区，后区是交感神 
经代表区，共 H 调节机体的糖、水、盐、脂肪代谢，以及体温 、睡 •眠、呼吸、血压和内分泌的功能 c 

(二） 周围自主神经 

1 . 交感神经系统 节前纤维起始于 C8 〜 L2 脊髓侧角神经元，经脊神经前根和白交通支到 
脊髓旁交感 T 的椎旁祌经节和腹腔神经节并换元。节后纤维随脊神经分布到汗腺、血管、平滑 
肌，而大部分节后纤维随神经丛分布到内脏器官。交感神经兴奋吋引起机体消耗增加、器官功 
能活动增强。 

2. 副交感神经系统 节前纤维起自脑干和 S 2~4 脊髓侧角核团，发出纤维在其支配的脏器 
附近或在脏器内神经节换元。节后纤维支配瞳孔括约肌、睫状肌、颌下腺、舌下腺、泪腺、#腔黏 
膜、認腺、气管、支气管、心脏、肝、胰、脾、肾和胃肠等：副交感神经与交感神经作用互相拮抗，兴 
奋时可抑制机体粍损、增加储能。 

自主 神经的 功能足 通过神经末梢释放的神经递质来完成的，可分为胆碱能神经和肾上腺素 
能神经，前者包括交感神经及副交感祌经节前纤维、副交感祌经货后纤维，以及支配血管扩张、 
汗腺和子宫的交感神经节后 纤维; 后者包括支配心脏、肠道、血管收缩的交感神经节后纤维。内 
脏器宵均受交感神经和副交感神经双重支配，两者既相互拮抗又相互协调，维持机体功能的平 
衡忡、完整性，使机体适应内外环境的变化，任一系统功能亢进或不足都可引起机体功能失调。 
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•交感神经节前纤维 
交感神经节后纤维 



图 2-41 自主神经系统组成 


【病损表现及定位诊断】 

自主神经功能紊乱也称植物神经功能紊乱，交感祌经系统病损可忐现副交感神经功能宂进 
的症状，而副夂感神经病损可表现为交感神经功能亢进的症状。 

(一） 交感神经病损 

交感神经病损可出现副交感神经功能亢进的症状，表现为瞳孔缩小、唾液分泌增加 、心 率减 
慢、血管扩张、血作降低、胃肠蠕动和消化腺分泌增加、肝糖原储存增加以增加吸收功能、膀胱勻 
直肠收缩促进废物的排除 •可 见于仟何可导致交感神经功能降低或副交感神经功能亢进的疾病。 

(二） 副交感神经病损 

副交感 神经病损可出现交感神经功能亢进的症状，表现为瞳孔散大、眼裂增宽、眼球突出、 
心率加快、内脏和皮肤血笹收缩、血 M 升高、呼吸加快、支气管扩张、胃肠道蠕动分泌功能受抑 
制、血糖升离及 周阐血 容 M •增加等。可见于任何町导致副交感神经功能降低或交感神经功能充 
进的疾病. 
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•:、闷 m 沖经损伤的病 PR 类型 

周 m 神经由沖经元及其发出的纤维组成，不同病理变化可导致不同的临床表现，常见的周 
I制神经病理变化可分为以下四种（阁 2-42)： 


神经细胞体 


核 


身 





图 2-42 周围神经损害的病理类型 

A. 正常 B. 沃勒变性 C. 轴突变性 D. 神经元变性 E. 节段性脱髓鞘 


( 一 ） 沃勒变性 

沃勒变性 (Wallerian deg (覺 ration) 足指仟何外伤 使轴突 断裂后，远端神经纤维发生的一切变 
化。神经纤维断裂后，由于不再有轴浆运输提供维持和 i±T 新轴突所必需的成分，其断端远侧的 
轴突 ri 近向远发生变化和解体。解体的轴突和髓鞘由施万细胞和巨噬细胞吞噬。断端近侧的 
轴突和髓鞘可有同样的变化，但一般只到最近的一两个郎飞结而不再继续。再生阶段，施万细 
胞先增殖，形成神经膜管，成为断端近侧轴突再生支芽伸向远端的桥梁。接近细胞体的轴突断 
伤则口 f 使细胞体坏死⑽ 2-42B )。 

(二） 轴突变性 

轴突变性 (axonal degeneration) 是常见的一种周阐神经病理改变，可由中毒、代谢营养障碍 
以及免疫介导性炎症等引起。基本病理生理变化为轴突的变性、破坏和脱失，病变通常从轴突 
的远端向近端发展，故有“逆死性神经病 (dying-hack neuropathy)” 之称（阁 2-42C ) ,其轴突病变 
本身与沃勒变性基本相似，只是轴突的变性、解体以及继发性脱髓鞘均从远端开始： 

(三） 神经元变性 

神经元变性 （__al deg 瞭 ration) 是神经元胞体变性坏死继发的轴突及髓鞘破坏，其纤维 
的病变类似于轴突变性，不 卩，1 的是神经元一旦坏死，其轴突的全长在短期内即变性和解体，称神 
经元病 Ue_no P athy ) (图 2-42 D)。 可见于后根神经节感觉神经元病变，如有机汞中毒、大剂量 
维生素中毒或癌性感觉神经 病等; 也可见于运动神经元病损，如急性脊髓灰质炎和运动神经 
元病等。 

(四） 节段性脱髓鞘 

髓鞘破坏而轴突相对保存的病变称为脱髓鞘，可见于炎症、中毒、遗传性或后天性代谢障 
碍病理I:表现为神经纤维有长短小等的节段性脱髓鞘 (segmental (Irmyelination) 陂坏，施万细 
胞增殖([冬 I 2 - 42 VA 在脱髓鞘件神经病时，病变叶小‘规则地分布在周 It 彳神经的远端及近端，但长 





















第二章神经系统的解剖、生理及病损的定位诊断 


的纤维比短的更易于受损而发生传导阻滞，因此临床上运动和感觉障碍以四肢远端为 

细胞体与轴突、轴突与施万细胞都有密切关系，因此四种病理变化相互关联神经元:病导 
致轴突变性，接近细胞体的沃勒变性可以使细胞坏死。轴突变性总是迅速继发脱髓鞘，较度节 
段性脱髓鞘不一定继发轴突变性，但严重的脱髓鞘则可发生轴突变性。 


第五节肌 肉 


【解剖结构及生理功能】 

肌肉 （muscle) 根据构造不同可分为平滑肌、心肌和骨骼肌。平滑肌主要分布于内脏的中空 
器官及血管壁，心肌为构成心壁的主要部分，骨骼肌主要存在于躯干和 肢体； 前两者受内脏神经 
支配，不直接受意识的管理，属于不随 意肌; 而骨骼肌直接受人的意识控制，屈随意肌 ：本节 主 
要讨论骨骼肌。 


骨骨 S 肌是执行运动功能的效应单位，也是机体能量代谢的重要器官。每 块骨傲 肌由数个至 
数百个肌束所组成，而肌朿又是由数根至数千根并行排列的肌纤维（肌细胞）外包裏肌膜构成。 
一根肌纤维即是一个肌细胞，由细胞膜(肌膜)、细胞核（肌核)、细胞质（肌浆）和细胞器（线粒体和 


溶酶体)组成。 

骨骼肌受运动神经支配。一个运 
动神经元发出一根轴突，在到达肌纤 
维之前分成许多神经末梢，每根末梢 
到达一根肌纤维形成神经肌肉接头 
(突触)，这样 ，一 个运动神经元同时支 
配许多肌纤维（图2-43)。来自运动神 
经的电冲动通过神经肌肉接头的化学 
传递引起骨骼肌收缩，进而完成各种 
自主运动。因此运动神经、神经肌肉 
接头及肌肉本身病变都可引起骨骼肌 
运动的异常，后两者引起的疾病统称 
为骨骼肌疾病，其表现为本节讲述的 
对象。 



【病损表现及定位诊断】 

肌无力是肌肉疾病最常见的表现，另外还有病态性疲劳、肌痛与触痛、肌肉萎缩、肌肉肥大 
及肌强直等：神经肌肉接头及肌肉本身病变都讨引起骨骼肌运动的异常，叶见于重症 /UL 无力累 
及神经肌肉接头，或炎症、离子通道或代谢障碍等累及肌肉本身的疾病等。 

(~)神经肌肉接头损伤 

突触前膜、突触间隙及突触后膜的病变影响了乙酰胆碱功能而导致运动冲动的电一化学传 
递障碍，可导致骨骼肌运动障碍。特点为病态性疲劳、晨轻暮重，可累及单侧或双侧，甚至全身 
肌肉都可无力。病程长时可出现肌肉萎缩。见于重症肌无力、癌性类肌无力综合征、高镁血症、 
肉毒及有机磷中毒等。 

(二） 肌肉损伤 


肌肉本身病变多表现为进行性发展的对称性肌肉萎缩和无力，可伴肌肉假性肥大，不伴有 
明显的失神经支配或感觉障碍的表现。由于特定肌肉萎缩和无力，出现特殊的体态（翼状肩）及 
步态（鸭步)，可见于肌营养不良。伴有肌肉酸痛可见于 肌炎; 伴有肌强直可见于强直性肌病；伴 
有皮炎或结缔组织损害见于多发性皮肌炎。 
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第六节运动系统 

本 N 运动一词是指骨骼肌的活动,包括随怠运动和不随意运动。随意运动指随本人意志而执 
行的动作，又称“自主运动”;不随意运动为不经意志控制的自发动作。运动系统 (movement system ) 
由上运动神经元(锥体系统)、下运动神经元、锥体外系统和小脑组成，要完成各种精细而协调的夏 
杂运动，耑耍整个运动系统的互相配合与协调、此外所有运动都是在接受了感觉冲动以后所产生 
的冲动，通过深感觉动态地感知使动作能准确执行。运动系统的任何部分损害均可引起运动障碍。 

【 解剖结构及生理功能】 

(-) 上运动神经元 （锁阼系统） 

上运动祌经元包括额叶中央前回 
运动区的大锥体细胞 （ Betz 细胞）及 
其轴突组成的皮质脊髓束（从大脑皮 
质至脊髓前角的纤维束）和皮质脑干 
束（从大脑皮质至脑 F 脑祌经运动核 
的纤维束) c 上运动神经元的功能是 
发放和传递随竞运动冲动至下运动祌 
经元，并控制和支配其活动（图2-44)。 

上运动祌经元损伤后可产生中枢性 
(痉挛性)瘫痪。 

皮质脊髓束和皮质脑干束经放射 
冠分别通过内诞后肢和膝部下行。皮 
质脊髓朿经中脑大脑脚中3/5、脑桥基 
底部，在延髓锥体交叉处大部分纤维 
交叉至对侧，形成皮质脊髓侧束下行， 

终止于脊髓 前角； 小部分纤维不交叉 
形成皮质脊髓前朿，在下行过程中陆 
续交叉，止于对侧脊髓 前角; 仅有少数 
纤维始终不交叉自:接下行，陆续止于 
同侧前角。皮质延髓束在脑干各个脑 
神经核的平面上交叉至对侧，分别终 
止于各个脑祌经运动核。需注意 的是： 

除面神经核下部及舌下神经核受对侧 
皮质延髓朿支配外，余脑干运动神经 
核均受双侧皮质脑干束支配。 

尽管锥体束主要支配对侧躯体，但仍有一小部分锥体朿纤维始终不交叉，支配同侧脑神经 
运动核和脊髓前角运动祌经元。如眼肌、咀嚼肌、咽喉肌、额肌、颈肌及躯干肌等这些习惯左右 
同时进行运动的肌肉有较多的同侧支配。所以一侧锥体束受损，不引起以上肌肉的瘫痪，中枢 
性脑神经受损仅出现对侧古肌和面肌 下部瘫 痪。而且，因四肢远端比近端的同侧支配更少，锥 
体朿损宵导致的四肢瘫痪一般远端较重。 

另外，在大脑皮质运动区即 Bmdmami 第四区，身体各部分均有相应的代表位置，其排列呈 
手足倒置关系，即头部在中央前 W 最下曲，大腿在其最上面，小腿和足部则在大脑内侧面的旁中 
央小叶，这种“倒人形”排列见图2-4。代表区的大小与运动精细和复杂程度有关，与躯体所占 
体积无見， h 肢尤其是手和手指的区域特别大，躯干和下肢所占的区域最小。肛 H 及膀胱括约 
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肌的代表区在旁中央小叶。 

(二） 下运动神经元 

下运动神经元包括脊髓前角细胞、脑神经运动核及其发出的神经轴突。它是接受锥沐系统、 
锥体外系统和小脑系统各方面冲动的最后通路，是冲动到达骨骼肌的唯一通路，其功能足将这 
些冲动组合起来，通过周围神经传递至运动终板，引起肌肉的收缩。由脑神经运动核发出的轴 
突组成的脑神经直接到达它们所支配的肌肉。由脊髓前角运动神经元发出的轴突经前根、神经 
丛(颈 丛: C 1 〜4;臂丛 : C 5 〜 T 1; 腰丛: L 1 〜4; 骶丛: S 5 〜 Co )、 周围神经到达所支配的肌肉：毎一个 
前角细胞支配50〜200根肌纤维，每个运动神经元及其所支配的一组肌纤维称为 .一 个运动中•位， 
它是执行运动功能的基本单元。下运动神经元损伤后可产生周闱性 （ 弛缓性）瘫换。 

人体要执行准确的随意运动,还必须维持正常的肌张力和姿势，它们与牵张反射存关: >| y J 肌肉 
被动牵拉引起梭内肌收缩时，其传人冲动经后根进入脊髓，激动脊髓前角 a 运动神经元使梭外肌 
收缩，肌张力增高，即牵张反射 3 维持肌张力的初级中枢主要在脊髓，但又受脊髓以上的中枢调节。 
脑部多个区域(如大脑皮质、前庭核、基底核、小脑和脑干网状结构等)可分别通过锥体朿、前庭脊髓 
束或网状脊髓束等对牵张反射起着易化或抑制作用。锥体束和前庭脊髓朿主要起易 化竹: •评 j ， p ^网 
状脊髓束主要起抑制作用。由锥体束下行的冲动先激动脊髓前角 7 运动神经元使梭内肌收缩，然 
后传人冲动经后根进人脊髓，一方而激动脊髓前角 a 运动神经元使梭外肌收缩，肌张力增商 ； 另 
一方面激动其他节段的中间神经元，使支配拮抗肌的 a 运动神经元受到抑制，使括抗肌的张力降 
低，以此形成 r — 组随意肌调节的完善反馈系统，使各种随意运动执行向如。正常情况下这些易 
化和=制作用保持着平衡，维持正常的肌张力，当牵张反射的任何结构和资髓以 | .的中枢及下行 
纤维受到损害，这种平衡则受到破坏，引起肌张力改变。当中枢下行纤维对脊髓 7 运动神经元的 

抑制作用减弱或消失时，就引起肌张力 增高; 而脊髓参与牵张反射的结构受损则岀现肌张力降低。 

(三） 锥体外系统 ' 

/义的锥体外系统 （extrapyramidal system ) 是指锥体系统以外的所冇躯休运动的神经系统 
结构，包括纹状体系统和前庭小脑系统。 R 前锥体外系统的解剖生理尚不完全明了 J j ; 结构复 
杂’纤维联系厂泛，涉及脑内许多结构，包括大脑皮质、纹状体、丘脑、丘脑底核、中脑顶盖、红核、 
黑质、脑桥、前庭核、小脑、脑干的某些网状核以及它们的联络纤维等。这些结构共冏组成了多 
条发杂的神经 环路: ①皮质一新纹状体一苍内球一丘脑一皮质 环路; ②皮质 一 脑桥 一 小脑 一 皮 

质 环路; ③皮质一脑桥一小脑一丘脑一皮质 环路; ④新纹状体一黑质一新纹状休 环路; ⑤小脑齿 
状核一丘脑一皮质一脑桥一小脑齿状核环路等。 

狭义的锥休外系统主要指纹状体系统，包括纹 
状体(尾状核、壳核和苍内球)、红核、黑质及丘脑底 
核，总称为基底核：大脑皮质（主要是额叶）发出的 
纤维，止于新纹状体 ( 尾状核和壳核)，|+|此发出的纤 
维止于旧纹状体(苍内球)，旧纹状体发出的纤维分 
别止于红核、黑质、丘脑底核和网状结构等处。屮 
红核发出的纤维组成红核脊髓束，由网状结构发岀 
的纤维组成网状脊髓束，均止于脊髓前角运动细 
胞，调节骨骼肌的随意运动（阁 2-45 )。 

锥休外系统的主要功能 是:调 yr 肌张力，协调 
肌肉 运动; 维持和调整体态 姿势; 担负半自动的刻 
板动作及反射性运动，如走路时两臂摇摆等联带动 
作、表怙运动、防御反应和饮食动作等.锥体系统 
和锥体外系统在运动功能方而是相 K 不可分割的 























第二章神经系统的解剖、生理及病损的定位诊断 


整沐，只苻锥体外系统使肌肉保持稳定协调的前提下,锥阼系统才能完成某些精确的随意运动，如 
写字、绘 M 及刺绣等：另外锥体外系统对锥体系统有一定的依赖性，如有些习惯性动作先由锥体 
系统发动起来，再在锥休外系统的管理下完成，如上述走路时两臂摆动的联合动作及表情动作等<- 

雛体外系统损伤后主要出现肌张力变化和不自主运动两大类症 状:苍 R 球和黑质病变多表 
现为运动减少和肌张力增高症候群，如帕金森病;尾状核和売核病变多表现为运动增多和肌张 
力减低症候群，如小舞 蹈病; 丘脑底核病变可发生偏侧投掷运动。 

(四）小脑 

小脑足协调随意运动的蓝要结构，它并不发出运动冲动，而是通过传人纤维和传出纤维与 
脊髓、前庭、脑 T •、基肢核及大脑皮质等部位联系，达到对运动祌经元的调节作用：小脑的主要 
功能是维持躯体平衡、调节肌张力及协凋随总运动。小脑受损后主要出现共济失调与平衡障碍 
两大类症状。小脑的解剖生理功能及损伤定位详见本章第一节“六、小脑”。 

【病损衰现及定位诊断】 

运动系统病变时，临床卜.常常产生瘫痪、肌萎缩、肌张力改变、不自主运动和共济失调等症 
状(详见第二章)。其屮运动传异通路受损可以分为上运动神经元性_痪和下运动神经元性瘫痪 
两大类，木节主要叙述两种_痪的定位诊断、 

(一） 上运动神经元性瘫痪 

上运动神经元性瘫痪的特点为肌张力增商,腱反射亢进，出现病理反射，无肌肉萎缩， 仉病 
程长者吋出现失用性肌肉 萎缩: 上运动祌经元各部位病变时瘫痪的特点为： 

1 . 皮质型因皮质运动区呈一条长带，故局限性病变时可出现一个上肢、下肢或面部的中 
枢性瘫痪，称单瘫。吋见于肿瘤 m 迫、动脉皮质支梗死等。 

2. 内囊型内诞是感觉、运动等传导束的集中地，损伤时出现“三偏”综合征，即偏瘫、偏身 
感觉障碍和偏 H 。多见于急性脑血管病。 

3. 脑干型出现交叉性瘫痪。即病变侧脑神经麻痹和对侧肢体中枢性瘫痪。多见于脑千 
肿瘤和（或）脑 r 血管闭塞。 

4. 脊髓型脊髓横贯性损窗时， w 双侧锥体束受损而出现双侧肢体的瘫换，如截_或四肢 
瘫。多见于脊髓炎、外伤或肿瘤产生的脊髓压迫症等。 

(二） 下运动神经元性瘫痪 

下运动神经元性瘫痪的特点为肌张力降低，腱反射减弱或消失，肌肉萎缩，无病理反射 、下 
运动神经元各部位病变吋瘫痪的特 点为： 

1. 脊髓前角细胞表现为节段性、弛缓性瘫痪而无感觉障碍。如 C 5 前角损害引起二角肌瘫 
痪和萎缩， C 8 〜 T 1 损害引起手部小肌肉蒌缩损害使股四头肌萎缩无力， L 5 损害则使躁关节及足趾 
背屈不能。总性起病多见于脊髓灰 质炎; 缓慢进展性疾病还可出现肌束震颤，见于运动神经元病等。 

2 . 前根损伤节段呈弛缓性瘫痪，亦 X 感觉障碍。常同时损害后根而出现根性疼痛和贫段 
性感觉障碍。见于髓外肿瘤的压迫、脊膜的炎症或椎骨病变、 

3. 神经丛神经丛含有运动纤维和感觉纤维，病变时常累及一•个肢体的多 数阓問 神经，引 
起弛缓性瘫痪、感觉障碍及自主神经功能障碍，可伴有疼痛。 

4. 周围神经神经支配区的肌肉出现弛缓性瘫換，同时伴有感觉及自主祌经功能障碍或疼 
痛多发性周_神经病吋出现对称性四肢远端肌肉瘫痪，伴手套一袜套样感觉障碍 

第七节感觉系统 

感觉 （ sensoiy ) 是作用于各个感受器的各种形式的刺激在人脑中的直接反应。感觉包 W 两 
大 类:特 殊感觉（视觉、听觉、味觉和嗅觉）和一般感觉(浅感觉、深感觉和复合感 觉)， 感觉障碍 
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是神经系统疾病常见的症状和体征，并对神经系统损伤的定位诊断有宽要意义：特殊感觉在本 
章第三节“脑神经”中已分别介绍，本节仅讨论一般感觉。 

一般感觉可分为以下 三种： 

1. 浅感觉 指来自皮肤和黏膜的痛觉、温度觉及触觉。 

2. 深感觉 指来自肌腱、肌肉、骨膜和关节的运动觉、位置觉和振动觉。 

3. 复合感觉 又称皮质感觉，指大脑顶叶皮质对深浅感觉分析、比较、整合而形成 的实沐 
觉、图形觉、两点辨别觉、定位觉和重量 觉等。 

【解剖结构及生理功能】 

(-) 各种感觉传导通路 

各种一般感觉的神经末梢分别有其特异的感受器，接受刺激后经周_神经、脊髓（脊神经) 
或脑干(脑神经)、间脑传至大脑皮质的感觉中枢。 

1. 痛觉、温度觉传导 通路第1级神经元位于脊神经节内，周围突构成脊神经的感觉纤维， 
中枢突从后根外侧部进入脊髓后角，起始为第2级神经元，经白质前连合交叉至对侧外侧索，组 
成脊髓丘脑侧束，终止于丘脑腹后外侧核，再起始于第3级神经元，轴突组成丘脑皮质束，至中 
央后回的中上部和旁中央小叶的后部（图 2-46). 



图 2-46 浅感觉传导通路 
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2 . 触觉传导通路第 1 级神经元位于脊神经节内，周围突构成脊神经的感觉纤维，分布于 
皮肤触觉感受器，中枢突从后根内侧部进入脊髓后索，其中传导精细触觉的纤维随薄、楔束上 
行，走在深感觉传导通路中。传导粗略触觉的纤维入后角固有核，其轴突大部分经白质前连合 
交叉至对侧前索，小部分在同侧前索，组成脊髓丘脑前束上行，至延髓中部与脊髓丘脑侧束合成 
脊髓丘脑束（脊髓丘系)，以后行程同脊髓丘脑侧朿（图2-46)。 

3. 深感觉传导通路由三级神经元组成，第1级神经元位于脊神经节内，周围突分布于躯 
干、四肢的肌肉、肌腱、骨膜、关节等处的深部感受器；中枢突从后根内侧部人后索，分别形成薄 
束和楔朿。薄束和楔束起始第2级神经元，交叉后在延髓中线两侧和锥体后方上行，形成内侧 
丘系，止于丘脑腹后外侧核。由此发出第3级神经元，形成丘脑皮质束，经内艇后肢，投射于大 
脑皮质中央后回的中上部及旁中央小叶后部（图 2-47 ) c 



(二）脊髓内感觉传导束的排列 

脊髓内感觉传导朿主要有传导浅感觉的脊髓丘脑朿(脊髓丘脑侧朿、脊髓丘脑前朿)、传导深 
感觉的薄束和楔朿及脊髓小脑束等。感觉传导束在髓内的排列不尽相同。脊髓丘脑侧束的排 
列由内向外依次为来自颈、胸、腰、骶的 纤维; 薄束和楔束位于后索，薄束在内，楔束在外，由内向 
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外依次由来自骶、腰、胸、颈的纤维排列而成（图2-17)，髓内感觉传导束的这种层次排列特点对 
脊髓的髓内、髓外病变的诊断具有重要价值 3 如颈段的髓内肿瘤，浅感觉障碍是按颈、胸、腰、骶 
的顺序自上向下 发展; 而如为颈段的髓外肿瘤，感觉障碍的发展顺序则相反。 

(三）节段牲感觉支配 

每个脊神经后根的输入纤维来自一定的皮肤区域，该区域称为皮节。共有31个皮节，勹神 
经根节段数相同。绝大多数的皮节是由 2 〜3个神经后根重叠支配，因此单一神经后根损濟:时 
感觉障碍不明显，只有两个以上后根损伤才出现分布区的感觉障碍。因而脊髓损伤的| : 界应比 
查体的感觉障碍平面高出1〜2个节段。这种节段性感觉分布现象在胸段最明显，如乳头平而为 
T 4 、 脐平面为 T 10、 腹股沟为 T 12 和 L 1 支配。上肢和下肢的节段性感觉分布比较复杂也仍 
有其节段性支配的规律，如上肢的桡侧为 C 5 〜 7 ，前臂及手的尺侧为 C 8 及 T 1 ,上臂内侧为 T 2, 股 
前为 L 卜 3，小腿前而为 L 4 〜5,小腿及股后为 S 1 〜2,肛周鞍区为 S 4 〜5支配：脊髓的这种段性 
感觉支配，对临床定位诊断有极重要的意义（图2-48)。 


- C3 



图 2-48 脊神经节段皮肤分布 

(四） 周围牲 感觉支配 

若千相邻的脊神经前支在颈部和腰骶部组成神经丛，如颈丛、腰丛和骶丛 3 再通过神经纤 
维的屋綱1合和分配，从神经丛发出多支周围神经，每支周围神经含多个 V /段的资神经纤维 ， W 
此周 If 彳神经在休表的分 布与 脊髓的节段性分布不同。这是临床上鉴别周围神经损害和脊髓损 
害的-个重要依据。 

I 病损表現及定位诊斷 j 

感觉传导通路受损导致感觉障碍，可以分为抑制性症状和刺激性症状两大类洋见第 d 
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感觉传 牙通 路不同部位受损感觉障碍的分布和特征不同，为定位诊断提供了重要的线索。 
根据受损部位，可分类如下（阁 2-49): 



神经干型感觉障碍 
(见于股外侧皮神经炎) 




(见于多发性神经炎） （见于 C 5 和 C 6 后根损害) 




髓内型一双侧节段型感觉障碍髓内型一脊髓半切型感觉障碍 
(多见于脊髓空洞症） （见 r •脊髓半切综合征） 



髓内铟一脊髓横贯型感觉障碍 
(见于脊髓横贯性损伤） 





浅感觉障碍 



深感觉障碍 


_ 

深浅感觉障碍 


分离性感觉障碍 


交叉型感觉障碍 偏身型感觉障碍 

(多见于延髓背外侧综介征） （见于内旗病变） 


瘛症型感觉障碍 
(见于瘛症） 


图 2-49 各种类型感觉障碍分布 
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(-) 神经干型感觉障碍 

神经干型感觉障碍表现为受损害的某一神经干分布区内各种感觉均减退或消失，如饶神经 
麻痹、尺神经麻痹、腓总神经损伤和股外侧皮神经炎等单神经病。 

(二） 末梢型感觉障碍 

末梢型感觉障碍表现为四肢对称性的末端各种感觉障碍（温、痛、触觉和深感觉)， V :手_一 
袜套样分布，远端重于近端，常伴有自主神经功能障碍，见于多发性神经病等。 

(三） 后根型感觉障碍 

后根型感觉障碍为单侧节段性感觉障碍，感觉障碍范围与神经根的分布一致。常伴衧剧烈 
的放射性疼痛(神经痛)，如腰椎间盘脱岀、髓外肿瘤等。 

(四） 髓 内型感觉障碍 

1. 后角型后角损害表现为损伤侧节段性分离性感觉障碍，出现病变侧痛、温觉障碍，而触 
觉和深感觉保存。这是由于痛、温觉纤维进入后角，而一部分触觉和深感觉纤维不经过后角直 
接进入后索。见于脊髓空洞症、脊髓内肿瘤等。 

2. 后索型后索的薄束、楔束损害，则受损平面以下深感觉障碍和精细触觉障碍，出现感觉 
性共济失调。见于糖尿病、脊髓痨或亚急性联合变性等。 

3_侧索型因影响了脊髓丘脑侧束，表现为病变对侧平面以下痛、温觉缺失而触觉和深感 
觉保存(分离性感觉障碍)。 

4. 前连合型前连合为两侧脊髓丘脑朿的交叉纤维集中处，损害时出现受损部位双侧节段 
性分布的对称性分离性感觉障碍，表现为痛、温觉消失而深感觉和触觉存在。见于脊傲 i 空洞症 
和髓内肿瘤早期。 

5. 脊髓半离断型病变侧损伤平面以下深感觉障碍及上运动神经 元性瘫 痪，对侧损伤平面 
以下痛、温觉缺失，亦称脊髓半切综合征 （ B rown - Sequa r d syndrome ) 0 见下髓外占位性病变、脊髓 
外伤等。 

6 - 横贯性脊髓损害即病变平面以下所有感觉（温、痛、触、深）均缺失或减弱，平面上部可 
肯巨胃过敏带。如在颈胸段可伴有锥体束损伤的体征，表现为截瘫或四肢瘫、大小便功能障碍。 
常见于脊髓炎和脊髓肿瘤等。 

7 - 马尾圆锥型主要为肛门周围及会阴部呈鞍状感觉缺失，马尾病变出现后根型感觉障碍 
并伴剧烈疼痛，见于肿瘤、炎症等。 

(五） 脑干型感觉障碍 

脑干型感觉障碍为交叉性感觉障碍。延髓外侧和脑桥下部一侧病变损害脊髓丘脑侧朿及 
二▲叉神经脊束和脊 束核， 出现同侧面部和对侧半身分离性感觉障碍 （痛 、温觉缺失而触觉存在)， 
如 等; 延髓内部病变损害内侧丘系引起对侧的深感觉缺失，而位于延髓外侧 
的脊髓丘脑束未受损，故痛、温觉无障碍，即出现深、浅感觉分离性 障碍; 而脑桥上部和中脑的内 
侧丘系、三叉丘系和脊髓丘脑束已合并在一起，损害时出现对侧面部及半身各种感觉均发生障 
碍，但多伴有同侧脑神经麻痹，见于炎症、脑血管病、肿瘤等。 

(六） 丘 脑型感觉障碍 

丘脑为深浅感觉的第3级神经元起始部位，损害时出现对侧偏身（包括面部）完全性感觉缺 
失或减退。其特点是深感觉和触觉障碍重于痛、温觉，远端重于近端，并常仆发患侧肢休的自发 
性疼痛(丘脑痛)。多见于脑血管病。 

(七） 内逛型感觉障碍 

内囊型感觉障碍为偏身型感觉障碍，即对侧偏身(包括面部)感觉缺失或减退，常伴有偏瘫 
及偏盲，称三偏综合征。见于脑血管病。 
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(八）皮质型感觉障碍 

大脑皮质中央后回和旁中央小叶后部为皮质感觉中枢，受损时有两个 特点: ①出现病灶对 
侧的复合感觉(梢细感觉）障碍，如实体觉、图形觉、两点辨别觉、定位觉和对各种感觉强度的比 
较障碍，而痛、温觉障碍轻;②皮质感觉区范围广，如部分区域损害，可出现对侧一个上肢或一个 
下肢分布的感觉缺失或减退，称为单肢感觉减退或缺失。如为刺激性病灶，则出现局限性感觉 
性癫痫（发作性感觉界常)。 


第八节反 射 

反射 （ reflex ) 是圾 简单也是最基本的神经活动，它是机体对刺激的非自主反应，如触觉、痛 
觉或突然牵引肌肉等刺激。反应可为肌肉的收缩，肌肉张力的改变，腺体分泌或内脏反应。临 
床 I :主要研究肌肉收缩的反射。 

【解剖结构及生理功能】 

反射的解剖学基础是反射弧。反射弧的组成 是:感 受器—传人神经元(感觉神经元)—中间 
神经元―传出神经元(脊髓前角细胞或脑干运动神经元)—周围神经(运动纤维)—效应器官(肌 
肉、分泌腺等)。 

反射活动耑依赖于完整的反射弧而实现，反射弧中任何一处中断，均可引起反射的减弱和 
消失 c 同时反射弧还接受高级神经中枢的抑制和易化，因此当高级中枢病变时，可使原本受抑 
制的反射(深反射)增强，受易化的反射(浅反射)减弱。 

每个反射弧都有其固定的脊髓节段及周围神经，故临床上可通过反射的改变判定病变部 
位。反射活动的强弱在正常个体间差异很大，但在同一个体两侧上下基本相同，因此在检查反 
射时要本身左右侧或上下肢对比。一侧或单个反射减弱、消失或增强，则临床意义更大。反射 
的普遍性消失、减弱或增强不一定是神经系统受损的表现。 

生理反射是正常人应具有的反射，包括深反射和浅 
反射两大类。 

1. 深反射 （deep reflex ) 是刺激肌腱、骨膜的本体 
感受器所引起的肌肉迅速收缩反应，亦称腱反射或肌肉 
牵张反射，其反射弧是由感觉神经元和运动神经元直接 
连接组成的笮突触反射弧。通常叩击肌腱引起深反射， 

肌肉收缩反应在被牵张的肌肉最明显。临床上常做的 
腱反射有肱二头肌反射 （ C 5 〜6)、肱三头肌反射 （ C 6 〜7)、 

桡骨膜反射 （ C 5 〜8)、膝腱反射 （ L 2 〜 4)( 图2-50)、跟腱反 
射 （ S 1 〜 2) 等。 

2. 浅反射 （.superficial reflex ) 是刺激皮肤、黏膜及 
角膜引起的肌肉快速收缩反应。浅反射的反射弧比较 
复杂，除 f 脊髓节段性的反射弧外，还有冲动到达大脑 
皮质（中央前、后问)，然后随锥体束下降至脊髓前角细 
胞。因此中枢神经^系统病变及周闱神经系统病变均可 
出现浅反射的减弱或消失。临床上常用的有腹壁反射 

( T 7 〜 12)( 图 2 - 5 1)、提睾反射（1^1〜 2 )、跖反射61〜2)、肛门 图 2-50 深反射(膝腱反射)传导通路 

反射 （ S 4 〜5)、角膜反射和咽反射等。 







第二章神经系统的解剖、生理及病损的定位诊断 


皮质脊髓朿 

脊髓后角 
脊髓前角 


图 2-51 

[ 病损表现及定位诊断】 

1. 深反射减弱或消失反射弧径路的任何部位损伤均可引起深反射的减弱或消失，如周 m 神 
经、脊髓前根、后根、后根节、脊髓前角、后角、脊髓后索的病变。深反射减弱或消失是下运动神经元 
性雜痪的一个重要休征。在脑和脊髓损害的断联休克期可使深反射 消失; 肌肉本身或神经肌肉接 
头处发生病变也影响深反射，如重症肌无力或周期性瘫 換等; 精神紧张或注意力集中在检查部位的 
患者也可出现深反射受到 抑制; 镇静安眠药物 、深睡 、麻醉或昏迷等也可出现深反射减弱或消失。 

2. 深反射增强正常情况下，运动中枢对深反射的反射弧有抑制作用，当皮质运动区或锥 
体束损害而反射弧完整的情况下,损害水平以下的腱反射弧失去来自上运动神经元的下行抑制 
作用而出现释放症状，表现为腱反射增强或扩散现象 (刺激 肌腱以外区域也能引起腱反射的出 
现)。深反射宄进是上运动神经元损害的重要休征。在神经系统兴奋性普遍增高的神经症、甲状 
腺功能宄进、手足搐搦症及破伤风等患者虽然也可出现腱反射增强，但并无反射区的扩大。霍 
夫曼征 （ Hoffmann 征）和 Rossolimo 征的本质应属牵张反射 ，一 侧出现时有意义，常提示锥休朿损 
害，双侧对称出现无意义。临床上深反射的节段定位见表2-6。 


表 2-6 深反射定位 



脊髓丘脑侧束 - 


运动纤维 
感觉纤维 


反射 检查法 反应 肌肉 神经 节段定位 


下颌反射 

轻叩微张的下颌中部 

下颌上堆 

咀嚼肌 

二叉神经下 

颌支 

脑桥 

肩胛反射 

叩击两肩胛间 

胛骨向内移动 

大圆肌、肩胛 
下肌 

肩胛下神经 

G 5-6 

肽二头肌反射 

叩击®于肱二头肌肌 
腱 L : 的检查者的手指 

肘关节屈曲 

肱二头肌 

肌皮神经 

(：5~6 

肱三头肌反射 

叩击鹰嘴上方肱二头 
肌肌腱 

肘关节伸直 

肱头肌 

桡神经 

C 6 〜8 

桡骨膜反射 

叩击桡骨茎突 

肘关节屈曲、旋前 

桡肌 

正中神经 

(:5〜8 



和手指屈曲 

肱 : .头肌 

桡神经 





旋前肌 
肱 i 头肌 

肌皮祌经 


膝反射 

叩击膝盖下髌韧带 

膝关节伸直 

股四头肌 

股神经 

12〜4 




腹壁反射检杏法 
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续表 


反射— 

检查法 

反应 

肌肉 

神经 

节段定位 

跟腱反射 

叩击跟腱 

足向跖面屈曲 

腓肠肌 

坐骨神经 

S1 〜2 

Hoffmann 征 

弹刮中指指盖 

其余各指屈曲 

指深屈肌 

正中神经 

C7-T1 

Rossolimo f[|： 

叩 ll;- 足趾难底部跖而 

足趾向跖 而屈曲 

足底肌 

胫神经 

L5-S1 


3. 浅反射减弱或消失脊髓反射弧的中断或锥体朿病变均可引起浅反射减弱或消失。故 
I二运动神经儿性和 下运 动神经元性瘫痪均可出现浅反射减弱或消失。：注意昏迷、麻醉、深睡、 
一岁内婴儿浅反射也可消失，经产扪、肥胖者及老人腹壁反射往往不易 引出。 每种浅反射均有 
与节段相当的反射弧，囚此浅反射减弱或消失在临床上有一定的节段定位作用。现将临床上常 
用的浅反射及节段性定位列于表2-7。 


表 2-7 浅反射定位 


反射 

检查法 

反应 

肌肉 

神经 

节段定位 

角脱反射 

轻触角膜 

闭眼 

眼轮匝肌 

三叉、面神经 

脑桥 

咽反射 

轻触咽后壁 

软腭上举和呕吐 

诸咽喉 m 

舌咽、迷走神经 

延髓 

k 腹壁反射 

划过腹部1:部皮肤 

h 股壁收缩 

腹横肌 

肋间神经 

T7-8 

中腹壁反射 

划过腹部中部皮肤 

中腹壁收缩 

腹横肌 

肋间神经 

T9 〜10 

下股壁反射 

划过腹部下部皮肤 

下腹壁收缩 

腹斜肌 

肋间神经 

T11-12 

提睾反射 

刺激大腿 Ji 部内侧皮肤 

睾丸上举 

提睾肌 

生殖股神经 

L1-2 

跖反射 

轻划足底外侧 

足趾及足向跖而屈曲 

趾屈肌 

坐骨神经 

S1-2 

肛门反射 

轻划或针刺肛门附近 

肛门外括约肌收缩 

肛门括约肌 

肛尾神经 

S4 〜5 


4. 病理反射是锥体束损害的确切指征，常与下肢腱反射亢进、浅反射消失同时存在。 
Bahinski (巴宾斯基）征是最重要的病理征，可由刺激下肢不同部位而产生。有时巴宾斯基征 
虽为阴性，何可引出其他形式的病理反射 o 常用的有 Chackkx，k 征、 Oppenheim 征、 Cordon 征、 
Schaeffei •征和 Gonda 征等。病理反射的检查法及表现详见第四章。 

脊髓完全横贯性损害时可出现脊髓自动反射，它是巴宾斯基征的增强反应，又称防御反应 
或回缩反应。表现为刺激下肢仟何部位均可出现双侧巴宾斯基征和双下肢冋缩(髋膝屈曲、踝 
背屈)。若反应更加强烈时，还可合并大小便排空、举阳、射精/ K 肢出汗、竖毛及皮肤发红，称为 
总体反射。 

(贾建平） 


I . 额叶： i 有冗咚功能区’:各 H 的良现― :巧: ; $? 
1 1 '■) ’ ’ ' ■ 

r 止胳，;、/ 7 、 ，，、的 R •. 
s . 病桢的 U : 今奸 LA & 絀敁汁么 v 
' ..... 
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7. 中脑病损的综合征及其结构基础是什么？ 

8. 小脑蚓部及小脑半球病损的表现有何异同？ 

9. 不同节段的脊缝横贯性损害的表现如何？ 

10. 不同分支的脑血管病损的表现如何？ 
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第三章神经系统疾病的常见症状 


概 述 

神经系统疾病常见症状包括怠识障碍、认知障碍、运动障碍、感觉障碍和平衡障碍等多种表 
现。第二章中，对祌经系统的解剖生理进行了比较详细的介绍，同时也对结构损害所产生的临 
床症状进行了描述，为掌握结构损害与临床症状的关系提供了理论基础。在神经科实践中，就 
诊患者提供的信息往往是症状，这就耑要临床医师从症状入手，结合病史和査体，对症状进行定 
位和定性，以指导诊断和治疗。因此，应当培养医学生对神经科纷繁复杂的临床症状具有独立 
分析、去伪存真、抓主删次的能力，建立良好的临床科学思维。本章主要从神经科常见症状入手， 
沿着从症状到疾病这一分析思路叙述，以符合临床实际，并提高医学生对神经科疾病的诊断能力。 

第一节意识障碍 

意识是指个体对周围环境及自身状态的感知能力。意识障碍可分为觉醒度下降和意识内 
容变化两方面。前者表现为嗜睡、昏睡和 昏迷; 后者表现为意识模糊和谵妄等。意识的维持依 
赖大脑皮质的兴奋。脑干匕行网状激活系统 (ascending reticular activating system ) 接受各种感觉 
信息的侧支传人，发放兴奋从脑干向上传至丘脑的非特异性核团，再由此弥散投射至大脑皮质， 
使整个大脑皮质保持兴奋，维持觉醒状态。因此，上行网状激活系统或双侧大脑皮质损害均可 
导致意识障碍。 


' 以觉 I 泥度改变力七的怠识障礎 


(~)嗜睡 

嗜睡 （ somnolence ) 是意识障碍的早期表现。患者表现为睡眠时间过度延长，但能被叫醒，醒 
后可勉强配合检查及回答简单问题，停止刺激后患者又继续人睡。 

(二）昏睡 

昏睡 （ sopor ) 是-种比 嗜睡较 S : 的意识障碍。患者处于沉睡状态，正常的外界刺激不能使其 
觉醒，须经高声呼唤或其他较强烈刺激方可唤醒，对言语的反应能力尚未完全丧失，可作含糊、 
简单而不完全的答话，停止刺激后又很快入睡。 

C 三）昏迷 

昏迷 ( coma ) 是一种最为严重的意识障碍。患者意识完全丧失，各种强刺激不能使其觉醒， 
无有目的的自主活动，不能自发睁眼。昏迷按严重程度可分为三级： 

1. 浅昏迷意识完全丧失，仍有较少的无意识自发动作。对周围事物及声、光等刺激全无 
反应，对强烈刺激如疼痛刺激可有回避动作及痛苦表情，但不能觉醒。吞咽反射、咳嗽反射、角 
膜反射以及瞳孔对光反射仍然存在。生命体征无明显改变。 

2. 中昏迷对外界的正常刺激均无反应，自发动作很少。对强刺激的防御反射、角膜反射 
和瞳孔对光反射减弱，大小便潴留或失禁。此时生命体征已有改变。 

3. 深昏迷对外界任何刺激均无反应，全身肌肉松弛，无任何自主运动。眼球固定，瞳孔散 
大，各种反射消失，大小便多失禁。 牛命 体征 Li 有明显改变,呼吸不规则，血压或有下降。 
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大脑和脑干功能全部丧失时称脑死亡，其确定标 准是: 患者对外界任何刺激均无反 ;、 v : ，无任 
何自主运动，但脊髓反射可以 存在; 脑干反射(包括对光反射、角膜反射、头眼反射、前庭眼反射、 
咳嗽反射）完全消失，瞳孔散大 间定； 自主呼吸停止，需要人工呼吸机维持换 气； 脑 Iu 阁提示脑 
电活动消失，呈一 直线; 经颅多普勒超声提示无脑血流灌注 现象; 体感诱发电位提示脑 I ••功能丧 
失•，上述情况持续时间至少12小时，经各种抢救 无效; 需除外急性药物中#、低温和内分泌代谢 
疾病等。 


:、 以 m 只内容改变为 K 的总 U 勝犯 

(-) 意识模糊 

意识模糊 （ confusion ) 表现为注意力减退，情感反应淡漠，定向力障碍，活动减少，以苫缺乏 
连贯性，对外界刺激可有反应，但低于正常水平。 

(二）谵妄 

谵妄 （ delirium ) 是一种急性的脑高级功能障碍，患者对周闹环境的认识及反应能力均有下 
降，表现为认知、注意力、定向、记忆功能受损，思维推理迟钝，语言功能障碍，错觉，幻觉，睡眠觉 
醒周期紊乱等，可表现为紧张、恐惧和兴奋不安，甚至可有冲动和攻出行为。病愦常 M 波动性， 
夜间加重，白天减轻，常持续数小时和数天。引起谵妄的常见神经系统疾病符脑炎、脑血筲病、 
脑外^及代谢性脑病等。其他系统性疾病也可引起谵妄，如酸碱平衡及水电解质紊乱、0养物 
质缺乏、卨热、中毒等。谵妄的常见病因见表3-1。 


分类 

颅内病变 

药物过员或戒断后 

化学品中毒 
其他 


表 3-1 谵妄的常见病因 

病因 

------- — _ 

脑膜炎、脑炎、脑外伤、蛛 M 膜下腔出血、癒痫等 

抗高血压药物、西咪替丁、胰岛素、抗胆碱能药物、抗癫痫药物、抗帕金森病 
药物、阿片类、水杨酸类、类固醇等 

一氣 化碳、重金屆及苒他丄业毒物 

肝性脑病、肺性脑病、低氧血症、嵌毒症性脑病、心力衰竭、心律不齐、高血压 
脑病、伴有发热的系统感染、各种原因引起的电解质紊乱、 于 •术后、屮状腺功 
能减退、营养不良等 


: 一 特殊炎彻的总识障碍 

(一） 去皮质综合征 

i 皮质综合征 （decorticated syndrome , apallic syndrome ) 多见于因双侧大脑皮质广泛损害而 
导致的皮质功能减退或丧失，皮质下功能仍保存。患者表现为意识丧失，但睡眠和觉醒周期存 
在，能无意识地睁服、闭眼或转动眼球，但眼球不能随光线或物品转动，貌似清醒但对外界刺激 
无反应。光反射 '角膜反射 it 至叽嚼动作、吞咽、防御反射均存在，可有吸吮、强握等原始反射， 
但无自发动作：大小便失禁。四肢肌张力增高，双侧锥体束征阳性。身体姿势为 上肢屈 曲内收， 
腕及手指屈曲，双下肢伸直，足屈曲，有时称为去皮质强直 （decorticate rigidity ) 0 该综合征常见于 
缺氧性脑病、脑炎、中毒和严重颅脑外伤等。 

(二） 无动性缄默症 

无动性缄默症 (akinetic mulism ) 乂称睁眼昏迷（删 a vigil )， 由脑干上部和丘脑的网状激活 
系统受损引起，此时大脑半球及其传出通路无病变。患者能注视周闱环境及人物，貌似淸醒 ， fR 
不能活动或言语，一:便失禁。肌张力减低，无锥体束征强烈刺激不能改变 K : 意识状态，觉 
醒-睡眠周期。本症常见于脑「•梗死. 
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(三）植滴]状态 

植物状态 （v ege t at i v e s t ah 、） 是指大脑半球严重受损而脑干功能相对保留的一种状态。患者 
对肉身和外界的认知功能全部丧失，呼之不应，不能与外界交流，有自发或反射性睁眼，偶可发 
现视物追踪，可冇无: S 义哭笑，存在吸吮、咀嚼和吞咽等原始反射,有觉醒一睡眠周期，大小便失 
禁。持续植物状态 （peisistem vegetative AUe ) 指颅脑外伤后植物状态持续12个月以上，其他原 
因持续在3个月以上 c 


叫、 总 IU 陪碍的鉴別沴断 

以下各综合征易被误诊为总识障碍，临床上应加以鉴别 c 

(-) 闭锁综合征 

闭锁综合征 （ l ()(_ kemdmme ) 又称去传出状态,病变位于脑桥基底部，双侧皮质脊髓束和 
皮质脑 T 束均受累。患者识淸醒，冈运动传出通路几乎完全受损而呈失运动状态，眼球不能 
向两侧转动，不能张 n ，四肢瘫痪，不能言语， 仅 能以瞬目和眼球垂直运动示意与周 W 建立联系。 
本综合征可由脑血管病、感染、肿瘤、脱髓鞘病等引起。 

(二） 意志缺乏症 

意志缺乏症 Ubulia ) 患者处于淸醒状态，运动感觉功能存在，记忆功能尚好，但因缺乏始动 
性而不语少动，对刺激无反应、无欲铝，呈严重淡漠状态，可有额叶释放反射，如嚯颏反射、吸晚 
反射等。本症多由双侧额叶病变所致。 

(三） 木僵 

木偎 （ stupor ) 表现为不语不动，不吃不喝，对外界刺激缺乏反应，甚至出现大小便潴留，多伴 
有蜡样屈_、违拗症，言语刺激触及其痛处时可有流泪、心率增快等情感反应，缓解后多能清楚 
回忆发病过程。见于精祌分裂症的紧张性木僵、严重抑郁症的抑郁性木偎、反应性精神障碍的 
反应性木傯等。 

IL 作发不 M 症状和沐征总识障碍的病闪诊断 

意识障碍可山不同的病因所引起，临床宜对具休问题具体分析，尤其是伴发不同症状或体 
征时对病因诊断有很大提示，详见表3-2。 


表 3-2 伴发不同症状和体征意识障碍的常见病因 


伴随症状或体征 

可能病因 

头痛 

脑炎、脑膜炎、蛛网膜下腔出血、脑外伤 

视乳头水肿 

商血压脑病、颅内占位病变 

瞳孔散大 

脑疝、脑外伤、乙醇中#或抗胆碱能与拟交感神经药物中靡 

肌震颤 

乙醇或镇静药过 M 、拟交感神经药物中毐 

偏瘫 

脑梗死、脑出血、脑外伤 

脑膜刺激征 

脑膜炎、脑炎、蛛网膜下腔出血 

肌强 it 

低钙血症、破伤风、弥漫性脑病 

痫性发作 

脑炎、脑出血、脑外伤、颅内占位病变、低血糖 

发热 

脑炎、脑膜炎、败血症 

体温过低 

低血糖、肝性脑病、巾状腺功能减退 

血阳升 A 

脑梗死、脑出血、蛛网膜下腔出血、高血压脑病 

心动过缓 

甲状腺功能减退、心脏疾患 
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第二节认知障碍 

认知是指人脑接受外界信息，经过加工处理，转换成内在的心理活动，从而获取知卜识或应用 
知识的过程。它包括记忆、语言、视空间、执行、计算和理解判断等方面。认知障碍是指上述几 
项认知功能中的一项或多项受损，当上述认知域有2项或2项以 I :受累，并影响个体的 H 常或 
社会能力时，可考虑为痴呆。 

、记忆障碍 

记忆是信息在脑内储存和提取的过程，一般分为瞬时记忆、短时记忆和长时记忆二:类。瞵 
时记忆为大脑对事物的瞬时映象，有效作用时间不超过 2 秒，所记的信息内容并不构成真正的 
记忆。瞬时记忆的信息大部分迅速消退，只有得到注意和复习的小部分信息才转人短时记忆中， 
短时记忆时间也很短，不超过1分钟，如记电话号码。短时记忆中的信息经过反复的学习、系统 
化，在脑内储存，进入长时记忆，可持续数分钟、数天，甚至终生。临床上记忆障碍的类型多是根 
据长时记忆分类的，包括遗忘、记忆减退、记忆错误和记忆增强等不同表现。 

(一）遗忘 

遗忘 ( amnesia ) 是对识记过的材料不能再认与回忆，或者表现为错误的再认或回忆。根据 
遗忘的具体表现可分为顺行性遗忘、逆行性遗忘、进行性遗忘、系统成分性 遗忘选 择性遗忘和 
暂时性遗忘等多种类型，其中前两者最为重要。 

1. 顺行性遗忘指回忆不起在疾病发生以后一段时间内所经历的事件，近期事件记忆差， 
不能保留新近获得的信息，而远期记忆尚保存。常见于阿尔茨海默病的早期、癫、痫、双侧海马梗 
死、间脑综合征、严重的颅脑外伤等。 

2 - ^行性遗忘指回忆不起疾病发生之前某一阶段的事件，过去的信息与时间梯度相关的 
丢失。 常见于脑震荡后遗症、缺氧、中毒、阿尔茨海默病的中晚期、癫痫发作后等。 

( 一 ) 记忆减退 

七 记 1 乙廳 1 指识记、保持、再认和回忆普遍减退。早期往往是回忆减弱，特别是对日期、年代、 
专^名间、术语概念等的回忆发生困难，以后表现为近期和远期记忆均减退。临床上常见于阿 
尔茨海默病、血管性痴呆、代谢性脑病等。 

(三） 记忆错误 

1. 记忆恍惚包括似曾相识、旧事如新、重演性记忆错误等，与记忆减退过程有关。常见于 
颗叶癫痫、中毒、神经症、精神分裂症等。 

、2 •错构 指患者记忆有时间顺序上的错误，如患者将过去生活中所经历的事件归之于另一 
无关时期，而患者并不自觉，并且坚信自己所说的完全正确。常见于更年期综合征、精神发育迟 
滞、乙醇中毒性精神病和脑动脉硬化症等。 

~ 3」虚构指患者将过去事实上从未发生的事或体验回忆为确有其事，患者不能自己纠正错. 

误。常见于柯萨可夫综合征 （Korsakoff syndrome )， 可以由脑外伤、乙醇中毒、感染性脑病等引起。 

(四） 记忆增强 

、记忆增强指对远事记忆的异常性增加。患者表现岀对很久以前所发生的、似乎已经遗忘的 
时间和体验，此时又能重新回忆起来，甚至•一些琐碎的毫无意义的事情或细微情节都能洋细回 
忆。多见于躁狂症、妄想或服用兴奋剂过量。 

:、视相_ 

视空间障碍指患者因不能准确地判断自身及物品的位置而出现的功能障碍，表现为患 者停: 
车时找不到停车位，回家时因判断错方向而迷路，铺桌布时因不能对桌布及桌角的位置正确判 
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断而无 法使枭 布与枭子对齐，不能准确地将锅放在炉灶上而将锅摔到地上。患者不能准确地临 
蓽立体阍，严时连简单的平而图也无法画出。生活中，可有穿衣困难，不能判断衣服的上下和 
左右，衣服及裤子穿反等： 


:‘、 执行功能障呀 

执行功能是指确立冃标、制订和修正计划、实施计划，从而进行有目的活动的能力，是一种 
综合运用知识、信息的能力。 

执行功能障碍与额叶一皮质下环路受损有关。执行功能障碍时，患者不能作出计划，不能 
进行创新性的工作，不能根据规则进行自我调整，不能对多件事进行统筹安排。检查时，不能按 
照要求完成较复杂的任务。执行功能障碍常见于血管性痴呆、阿尔茨海默病、帕金森病痴呆、进 
行性 核上性 麻解、路易休痴呆和额颗叶痴呆等。 

叫 、 immm 

计算能力取决于患者本身的智力、先天对数字的感觉和数学能力，以及受教育水平。计算 
力障碍指计算能力减退，以前能作的简单计算无法正确作出。如“黄瓜8角1斤，3元2角能买 
几斤”这样的问题，患者难以回答，或者要经过长时间地计算和反复地更正。日常生活中，患者 
买菜购物不知道该付多少钱，该找回多少。随着病情的进展，患者甚至不能进行如2+3、1+2等 
非常简单的计算，不能正确列算式，甚至不认识数字和算术符号。计算障碍是优势半球顶叶特 
别是角回损伤的表现。 


/L> ')< in 

失语 （ aphasia ) 是指在神志清楚， 意识 正常，发音和构音没有障碍的情况下，大脑皮质语言功 
能区病变导致的言语交流能力障碍，表现为自发谈话、听理解、复述、命名、阅读和书写六个基本 
方而能力残缺或丧失，如患者构音正常但表达障碍，肢体运动功能正常但书写障碍，视力正常但 
阅读障碍，听力正常但言语理解障碍等。不同的大脑语言功能区受损可有不同的临床表现。迄 
今对失语症的分类尚未取得完全一 •致的意见，国内外较通用的是以解剖一临床为基础的分类 
法。由于汉语的特殊性，我国学者制定了汉语失语症分类法。下面简要介绍主要的失语类型： 

(-) 外侧裂周围失语综合征 

外侧裂周围失语综合征包括 Broca 失语、 Wernicke 失语和传导性失语，病灶位于外侧裂周 
[韦1，共同特点是均有复述障碍。 

1. Broca 失语 又称表达性失语或运动性失语，由优势侧额下回后部 （ Broca 区)病变 引起。 
临床表现以 m 吾表达障碍最突出，谈话为非流利型、电报式语言，讲话费力，找词困难，只能讲一 
两个简单的词， 江用 同不当，或仅能发出个别的语音。口语理解相对保留，对单词和简单陈述句 
的理解正常，句式结构复杂时则出现困难。复述、命名、阅读和书写均有不同程度的损害。常见 
于脑梗死、脑出血等可引起 Broca 区损害的神经系统疾病。 

2. Wernicke 失语 又称听觉性失语或感觉性失语，由优势侧颞上回后部 （ Wernicke 区)病 
变引起。临床特点为严重听理解障碍，表现为患者听觉正常，但不能听懂別人和卜 1己的讲话 C 
门语表达为流利型，语量增多，发音和语调正常，但言语混乱而割裂，缺乏实质词或有意义的词 
句，难以理解，答非所问。复述障碍与听理解障碍一致，存在不同程度的命名、阅读和书写障碍。 
常见于脑梗死、脑出血等可引起 Wernicke 区损害的神经系统疾病。 

3. 传导性失语 多数传导性失语患者病变累及优势侧缘上.回、 Wernicke 区等部位，--般认 
为本症是由 f 外侧裂周围弓状朿损害导致 Wernicke E 和 Brora 区之间的联系中断所致。临床 
表现为流利性 U 语，患者语言中有大 M 错词，但 H 身可以感知到其错误，欲纠正而显得口吃，听 



第三章神经系统疾病的常见症状 

起来似非流利性失语，但表达短语或句子完整。听理解障碍较轻，在执行复杂指令时明 M 釔 
述障碍较自发谈话和听理解障碍重，二者损害不成比例，是本症的最大特点：命名、阅改和书写 
也有不同程度的损害。 

(二） 经皮质性失语综合征 

经皮质性失语综合征又称为分水岭区失语综合征，病灶位于分水岭区， 共同特 点足 k 述相 
对保留。 

1. 经皮质运动性失语 病变多位于优势侧 Broca 区附近，侃 Brora 区可不受累，也 n ]* 位十•-优 
势侧额叶侧面，主要由于语言运动区之间的纤维联系受损，导致语言障碍，表现为患#能理解他 
人的言语，但自己只能讲一两个简单的词或短语，呈非流利性失语，类似于 Broca 失语，何程度较 
Broca 失语轻，患者复述功能完整保留。本症多见于优势侧额叶分水岭区的脑梗死。 

2. 经皮质感觉性失语 病变位于优势侧 Wernicke 区附近，表现为听觉理解障碍，对简中 4 司 
汇和复杂语句的理解均有明显障碍,讲话流利，语言空洞、混乱而割裂，找词阐难，经常足答所 
问，类似于 Wernicke 失语，但障碍程度较 Wernic-ke 失语轻。复述功能相对完整，但常不能删解 
复述的含义。有时可将检查者故意说错的话完整复述，这与经皮质运动性失语患 者釔述 吋可纠 
正检查者故意说错的话明显不同。本症多见于优势侧颞、顶叶分水岭区的脑梗死。 

3. 经皮质混合性失语 又称语言区孤立，为经皮质运动性失语和经皮质感觉性失语并存， 
突出特点是复述相对好，其他语言功能均严重障碍或完全丧失。本症多见于优势侧大脑半球分 
水岭区的大片病灶，累及额、顶、颞叶。 

(三） 完全性失语 

完全性失语也称混合性失语，是最严重的一种失语类型。临床上以所 有语言 功能均严重障 
碍或几乎完全丧失为特点：患者限于刻板言语，听理解严重缺陷，命名、复述、阅读和书写均小‘能。 

(四） 命名 性失语 

命名性失语又称遗忘性失语，由优势侧颞中回后部病变引起。主要特点为命名不能，衷现 
为患者把词“忘记”，多数是物体的名称，尤其:是那些极少使用的东西的名称。如令患者说出指 
定物体的名称时，仅能叙述该物体的性质和用途。别人告知该物体的名称时，患者能辨别对方 
讲的对或不对，发谈话为流利型，缺实质词，赘话和空话多。听理解、复述、阅读和书写障碍轻。 
常见于脑梗死、脑出血等可引起优势侧颞中回后部损害的神经系统疾病。 

(五） 皮质下失语 

皮质下失语是指丘脑、基底核、内逯、皮质下深部白质等部位病损所致的失语。本症常由脑 
血管病、脑炎引起。 

1. 丘脑性失语 由丘脑及其联系通路受损所致。表现为急性期有不 M 程度的缄默和不语， 
以后岀现语言交流、阅读理解障碍，言语流利性受损，音量减小，可同时伴有 ■： 复语言、模仿语 
言、错语、命名不能等. 复述 功能可保留。 

2 - 内囊、基底核损害所致的失语内囊、壳核受损时，表现为语言流利性降低，语速慢，理 
解基本无障碍，常常用 ii 料、3。能看懂书面文字，但不能读出或读错，复述也轻度受损，类似于 
Broca 失语。壳核后部病变时，表现为听觉理解障碍，讲话流利，但语肖空洞、混乱而割裂，找词 
W 难，类似于 Wernic ： ke 失语。 


六、火 )\\ 

失用 （ apraxia ) 是指存:意识淸楚、语存理解功能及运动 功能止 常情况下，患者爽•失完成有冃 
的的复杂活动的能力临床 J :， 失用 可大致 分为以 K 儿种： 

(一） 观念性失闽 

观念性失州 （ kleafirmal 町 > m “） 常由双侧大脑乍球受累」|起观念性失川是对釔杂精细的 
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动作失去 r 正确溉念，导致患奔不能把一组复杂精细动作按逻辑次序分解组合，使得各个动作 
的前后次序混乱， ri 的错误，无法正确完成整套动作：如冲糖水，应是取糖—人杯—倒水―搅拌， 
而患矜可能莨接向搪中倒水；该类患者模仿动作一般无障碍。本症常由中毒、动脉硬化性脑病 
和帕金森综介汕等导致大脑半球弥漫性病变的疾病引起。 

(二） 观念运动彳王矢罔 

观念运动性失 )IH ideomotor apraxia ) 病变多位于优势半球顶叶。观念运动性失用是在自然 
状态下，患#可以完成相关动作，可以「 I 述相关动作的过程，但不能按指令去完成这类动作。如 
向患荇发出指令命其张 II ，患#不能完成动作,但给他苹果则会自然张嘴去咬。 

(三) 肢 1 ‘本运动性矢阁 

肢体运动性失用 (mAkinetir apraxia ) 病变多位于双侧或对侧皮质运动区。主要表现为肢体， 
通常为 h 肢远端，失去执行粘细熟练动作的能力，自发动作、执行口令及模仿均受到影响，如患 
者不能弹琴、书写和编织等。 

(四） 结构性失闬 

结构性失用 （cmistmrtimml 病变多位于非优势半球顶叶或顶枕联合区。结构性失用 

是指对空间分析和对动作概念化的陪碍。表现为患者绘制或制作包含有空间位置关系 的阁像 
或模鹽有 W 难,不能将物休的各个成分连贯成一个整体。 

(五） 穿衣灾闬 

穿衣失用 （dressing apraxia ) 病变位于非优势侧顶叶。穿衣失用是指丧失了习惯而熟悉的穿 
衣操作能力。表现为患者穿衣时 h 下颠倒，正反及前后颠倒，扣错纽扣，将双下肢穿入同一条裤 
腿等。 


■L\ r k 认 

失认 （ agnosia ) 是指患者无视觉、听觉和躯体感觉障碍，在意识正常情况下，不能辨认以往熟 
悉的事物。临床上，失认可有以下 几种: 

(-) 视觉失认 

视觉失认病变多位于枕叶。患者的视觉足以看淸周围物体，但看到以前熟悉的事物时却不 
能正确识别、描述及命名，而通过其他感觉途径则可认出，如患者看到手机不知为何物，但通过 
手的触摸和听到电话的来电 立刻 就可辨认出是手机。这种视觉性失认不是由于视力方面的问 
题导致的，多与枕叶视中枢损害有关。视觉失认包括:物体失认，不能辨別熟悉的物彳本;面容失 
认，+能认出既往熟悉的家人和 朋友; 颜色失认，不能正确地分辨红、黄、蓝、绿等颜色。 

(二） 听觉失认 

听觉失认病变多 位于双 侧颞上回中部及其听觉联络纤维。听觉失认指患者听力正常但却 
不能辨认以前熟悉的声音，如以前能辨认出来的手机铃声、动物叫声、汽车声、钢琴声等。 

(三） 触觉失认 

触觉失认病变多位于双侧顶叶角回及缘上回。触觉失认即实体觉缺失，患者无初级触觉和 
位置觉障碍，闭眼后不能通过触摸辨别以前熟悉的物品，如牙刷、钥匙、手机等，但如 睁. 看到 
或用耳朵听到物体发出的声音就能识別、本症患者一般少有主诉，临床医师如不仔细检查很难 
发观。 

(四） 体象障碍 

体象障碍病变多位 P 作优势半球顶叶。休象障碍指患者基本感知功能正常，但对自身躯体 
的存在、空间位置及各部位之间的关系失去辨別能力，临床可表现为:①偏侧忽视:对病变对侧 
的空间和物体不注意、不关心，似与 d 无关; ②病觉 缺失: 患者对对侧肢体的偏瘫全然否认，某至 
、 f 1 把偏瘫肢体出小 • 给患者时，仍诉认瘫痪的存 ft ;③ f •指失 认:指 不能辨别内 d 的双手亍指和名 
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称•，④自体认识 不能: 患者否认对侧肢体的存在，或认为对侧肢体不是自 己的; ⑤幻肢现象 ：患者 
认为自己的肢体已不复存在，自己的手脚已丢失，或感到自己的肢体多岀了一个或数个，例如认 
为自己有三只手等 c 

: 

八、轻度认知障碍和痴呆 

㈠ 轻度认知障碍 

轻度认知障碍 (mild cognitive impairment ， MCI ) 是介于正常衰老和痴呆之间的一•种中间状态， 
是一种认知障碍综合征。与年龄和教育程度匹配的正常老人相比，患者存在轻度认知功能减退， 
但曰常能力没有受到明显影响。 

轻度认知障碍的核心症状是认知功能的减退，根据病因或大脑损害部位的不同，可以累及 
记忆、执行功能、语言、运用、视空间结构技能等其中的一项或一项以上，导致相应的临床症状， 
其认知减退必须满足以下 两点： 

1. 认知功能下降符合以下任 一条: ①主诉或者知情者报告的认知损害，客观检査有认知 
损害的 证据; ②客观检查证实认知功能较以往减退。 

2•曰常基本能力正常，复杂的工具性日常能力可以有轻微损害。 

根据损害的认知域，轻度认知障碍症状可以分为两大类！①遗忘型轻度认知障 碍：患 者表现 
有记忆力损害。根据受累的认知域数量，又可分为单纯记忆损害型（只累及记忆力）和多认知域 
损害壁（除累及记忆力，还存在其他一项或多项认知域损害)，前者常为阿尔茨海默病的早期导 
致，后者可由阿尔茨海默病、脑血管病或其他疾病(如抑郁)等引起。②非遗忘型轻度认知 障碍： 
患者表现为记忆功能以外的认知域损害，记忆功能保留。也可以进一步分为非记忆单一认知域 
损害型和非记忆多认知域损害型，常由额颞叶变性、路易体痴呆等的早期病变导致。 

(二）痴呆 

$呆 ( dementia ) 是由于脑功能障碍而产生的获得性、持续性智能损害综合征，可由脑退行 
性变 (如阿尔茨海默病、额颞叶变性等）引起，也可由其他原因（如脑血管病、外伤、中 毒等） 导致。 

-与认知障碍相比，痴呆患者必须有两项或两项以上认知域受损，并导致患者的日常或社会 
能力明显减退。 

、痴呆患者除以上认知症状(如记忆、语言、视觉空间技能、执行功能、运用、计算等）外，还可 
以 f $精神行为的异常。精神情感症状包括幻觉、妄想、淡漠、意志减退、不安、抑郁、焦躁等;行 

为异常包括徘徊、多动、攻击、暴力、捡拾 垃圾藏 匿东西、过食、异食、睡眠障碍等。有些患者还 
有明显的人格改变。 

痴呆是一种综合征，按其不同原因可有如下分类，见表 3 _3。 

___ 表3>3痴 呆的分类 

' 又 性蘇了吐痴呆 (degenerative dementing disorders) 

阿尔茨海默病 （Alzheimer disease) 

^1^51 卩 1 痴呆 (I 1 rontotemporal dementia) 

路易体痴呆彳内 • （ I^ewy bnrly disease) 

帕金 ;^ 病合并痴呆 (Parkinson disease with dementia) 

关岛型帕金森病一肌萎缩侧索硬化痴呆症 
皮质基底核变性 (r：orlicohasal nucleus degeneration ) 

企 [~1 球黑质色索变性 （ Hallerverden-Spatz disease) 
r 廷顿病 （Huntington disease) 

进 fT 性核上性麻癖 (progressive supranuclear palsy) 
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续表 


非变性病性伽米 ( nondegenerative dementing disorders) 

性痴采 （ vascular dtMnentia) 

缺血性痴呆 
脑出 iflL 性痴采 

皮质下 卩1 质触病 ( Binwangcr 病） 

合并皮质 K 梗死和 广1 质脑病的常染色阼显性遗传性脑动脉病 ( CADASIL ) 
淀粉样血管病 

炎性动脉病（如结节性多动脉炎、红斑狼疮等） 

正常颅乐脑积水 
脑外伤性痴采 

抑郁和其他粘神疾病所致的痴呆综合征 
感染性疾病所致痴呆 

神经梅岛、神经钩端螺旋沐病、莱姆病等 
艾滋病一痴呆综合征 
病毐性脑炎 

脫蛋内病 (prion disease ) 

真菌和细菌性脑膜炎/脑炎后 
进行性多灶性白质脑病 
脑肿瘤或占位病变所致痴呆 
脑内原发或转移脑瘤 
慢性硬膜 K 血肿 
代谢性或屮毐性脑病 
类脂质沉积病 
心肺衰竭 
慢性肝性脑病 
慢性尿錄症性脑病 
贫血 

慢性电解质紊乱 
维生素 B 12 缺乏、叶酸缺乏 
药物、酒精或毒品中毒 
C 0 中靡 
重金厲中毒 


第三节头 痛 

头痛 ( headache ) 指外眦、外耳道与枕外隆突连线以上部位的疼痛，而面痛 (facial pain ) 指上 
述连线以下到下颌部的疼痛。 

头痛的主要临床表现为全头或局部的胀痛或钝痛、搏动性疼痛、头重感、戴帽感或勒紧感 
等，同时可伴有恶心、呕吐、眩晕和视力障碍等 Q 临床上，多种疾病均可引起不同种类的头部疼 
痛，根据发生的速度、疼痛的部位、发生及持续的时间、疼痛的程度、疼痛的性质及伴随症状等可 
对头部疼痛加以鉴别诊断(详见第七章头痛)。 

头痛的部位和发病快慢对病灶的诊断有一定的参考价值， i 羊见表 3-4 和表 3-5, 
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表 3-4 头痛部位与疾病的可能关系 


疼痛部位 

病因 

全头 

偏侧头部 

前头部 

眼部(单侧或双侧） 

双颞部 

枕颈部 

脑肿瘤、颅内出血、颅内感染、紧张性头痛、低颅压性头痛 

血管性偏头痛、毋窦炎性头痛、耳源性头痛、牙源性头痛 

后颅窝肿瘤、小脑蒜上肿瘤、毋窦炎性头痛、丛集性头痛 

高颅压性头痛、丛集性头痛、青光眼 、一 氧化碳中毒性头痛 

垂体瘤、蝶鞍附近肿瘤 

蛛网膜下腔出血、脑膜炎、后颅窝肿瘤、高颅压性头痛、商血压头痛、颈性头 
痛、肌挛缩性头痛 

表 3-5 头痛发病快慢与疾病的关系 

头痛的发病形式 

病因 

急性头痛 

亚急性头痛 

慢性头痛 

蛛网膜下腔出血、脑梗死、脑出血、脑炎、脑膜脑炎、_南、商血压脑病、腰穿导 
致的低颅压、青光眼、急性虹膜炎 

颅内占位病变、良性颅内压增高、高血压性头痛 

偏头痛、丛集性头痛、紧张性头痛、药物依赖性头痛、办窦炎 

第四节痫性发作和晕厥 


痫性发作和晕厥是临床上较为常见的发作症状，两者均可导致短暂的可逆性意识丧失，但 
两者具有不同的病理基础及临床特点，临床上需加以鉴别。 

'痫性发作 

痫性发作 （ seizure ) 是指由于大脑皮质神经元异常放电而导致的短暂脑功能障碍。 

据痫性发作时的大脑病灶部位及发作时间的不同，痫性发作可有多种临床表现 （详 见第 

•章? 痫)， ^此仅作 概述： ①意识 障碍: 发作初始，可有突发意识丧失，发作结束后，可有短暂 
的意识模糊1定向力障 碍等; ②运动异常：常见有肢体抽搐、阵挛等，依发作性质（如局限性或全 
耐 H 有不同表现，如单手不自主运动、 u 角及眼睑抽动、四肢强直阵 挛等; ③感觉异常 ：发作 
时感觉异常可表现为肢体麻木感和针刺感，多发生于 口角舌 、手指 、足趾等 部位; ④精神 异常： 
有些发作的型可有精神异常，表现为记忆恍惚，如 似锊 相识和旧事如新等 ，情 感异常，如 尤名 
恐惧和抑郁等，以及幻觉错 觉等; ⑤自主神经功能异常:发作时自主神经功能异常可表现为面部 
及全身苍白、潮红、多汗、瞳孔散大及小便失禁等。 

临床上，痫性发作的病因多种多样，可由原发性神经系统疾病引起，也可由其他系统疾病引 
起，表 3-6 列出了发作的常见病因。 


分类 

原发性神经系统疾病 
系统性疾病 


: 、帒 厥 

晕厥 ( syncope ) 是由于大脑半球及脑十血液供应减少导致的伴有姿势张力菸失的发作性意 


— _«3-_6痫性发作的常见病因 

病因 

特发性癫痫、脑外伤、脑卒中或脑血管畸形、脑炎或脑膜炎 

低血糖、低血钠、低血钙、高渗状态、尿毒症、肝性脑病、高血压脑病、药物中 
毐、高热 
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识 鉄。 其病理机制是大脑及脑干的低灌注，与痫性发作有明显的不同。 

錐厥的临床表现有 :①晕 M 前期 :晕 厥发生前数分钟通常会有一些先兆症状，表现为乏力、 
头晕、恶心、而色苍白、大汗、视物不清、恍惚、心动过速等•，②晕 厥期: 此期患者意识丧失，并伴有 
血压下降、脉弱及腋孔散大，心动过速转变为心动过缓，有时可伴冇尿 失禁; ③恢复 期：晕 厥患者 
得到及时处理很快恢复 / pf ，町 m 荷头畢、头 ffU 、恶心、而色苍白及乏力的 Sl £ 状。经休息后症状可 
完金消失。 

晕厥不是一个单独的疾病，是由多种病因引起的一种综合征，其常见病因见表3-7。 



表 3-7 

常见的晕厥原因 

分类 


病因 

反射性: V :厥 


血管迷走性晕厥 
直立性低血压性晕厥 
颈动脉窦性辇厥 
排尿性 SL •厥 
乔咽性晕厥 
咳嗽性晕厥 
诉咽神经痛性朵厥 

心源性培厥 


心律失常 
心瓣膜病 

冠心病及心肌梗死 
先天性心脏病 
原发性心肌病 

左房黏液瘤及巨大血栓形成 
心脏压塞 
肺动脉高压 

脑源性晕厥 


严重脑动脉闭塞 
主动脉弓综合征 

高血压脑病 . 

基底动脉型偏头痛 

其他 


哭泣性晕厥 
过度换气综合征 
低血糖性晕厥 
严重贫血性晕厥 


痫性发作^&厥的鉴別 

痫性发作与晕厥有着完全不同的病因及发病机制，但其临床表现存在一定的相似之处，有 
时两者容鉍混淆。由于痫性发作与晕厥的治疗差别很大，因此对它们的鉴别尤为重要。表 3-8 
列出了痫性发作与晕厥的鉴别要点。 


表 3-8 痫性发作与晕厥的鉴别要点 

临床特点 


痫性发作 晕厥 

先兆症状 

无或短（数秒) 

可较长 

与体位的关系 

无关 

通常在站立时发生 

发作时间 

n 天夜间均可发生，睡眠时较多 ft 天较多 

皮肤颜色 

靑紫或正常 

苍甶 
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临床特点 

1 


痫性发作 

晕厥 

肢体抽搐 

常见 


无或少见 

伴尿失禁或舌咬伤 

常见 


无或少见 

' 发作后头痛或意 i 只模糊 

常见 


无或少见 

神经系统定位体征 

可有 


无 

1 心血管系统异常 

无 


常有 

发作间期脑电图 

1 

异常 


多正常 


"t~ h n-7- 

第五 "P 眩 军 

眩晕 （ vertig 。） 是一种运动性或位置性错觉，造成人与周围环境空间关系在大脑皮质中反应 
失真，产生旋转、倾倒及起伏等感觉。眩晕与头昏不同，后者表现为头重脚轻、步态不稳等临 
床上按眩晕的性质可分为真性眩晕与假性眩晕。存在自身或对外界环境空间位®的错觉为寘 
性眩晕，而仅有一般的晕动感并无对自身或外界环境空间位置错觉称假性眩辇。按病变的解剖 
部位可将眩晕分为系统性眩晕和非系统性眩晕，前者由前庭神经系统病变引起，后 者由前 庭系 
统以外病变引起。 

(-) 系统性眩晕 

系统性眩晕是眩晕的主要病因，按照病变部位和临床表现的不同又可分为周围性眩辇与中 
枢性眩晕。前者指前庭感受器及前庭神经颅外段(未出内听道)病变而引起的眩晕，眩晕感严 
持续时间短，常见于梅尼埃病、良性发作性位置性眩晕、前庭神经元炎、迷路卒中 等病; 后者指前 


銷申纷页内段、前庭神经核、核上 纤维内 侧纵束、小脑和大脑皮质病变引起的眩晕，眩晕感可较 

氣但持续时间长，常见于椎一基底动脉供血不足、脑十 梗死小 脑梗死或出血等病。两者鉴別 
见表 3-9 c 

表 3-9 周围性眩晕与中枢性眩晕的鉴别 

临床特征 

周围性眩晕 

中枢性眩晕 

病变部位 

前庭感受器及前庭神经颅外段（未 
出内听道） 

前庭神经颅内段、前庭神经核、核上纤 
维、内侧纵朿、小脑、大脑皮质 

常见疾病 

迷路炎、中耳炎、前庭神经元炎、梅 
尼埃病、乳突炎、咽鼓管阻塞、外耳 
道耵聍等 

椎一基底动脉供血不足、颈椎病、小脑肿 
瘤、脑干（脑桥和延髓）病变、听神经瘤、 
第四脑室肿瘤、颞叶肿瘤、颞叶癫痫等 

眩晕程度及持续时间 

发作性、症状重、持续时间短 

症状轻、持续时间长 

眼球恧颤 

幅度小、多水平或水平加旋转、眼跽 
快相向健侧或慢相向病灶侧 

幅度大、形式多变、眼震方向不一致 

平衡障碍 

倾倒方向与眼谨慢相一致、与头位 
有关 

倾倒方向不定、与头位无一定关系 

前庭功能试验 

尤反应或反应减弱 

反应正常 

听觉损伤 

伴耳鸣、听力减退 

不明显 

自主神经症状 

恶心、呕吐、出汗、面色苍內等 

少衍或不明显 

脑功能损害 

无 

脑神经损宵、瘫换和抽搐等 
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(二） 非系统性眩晕 

非系统性眩姑临床表现为头鐄眼花、站立不稳，通常无外界环境或自身旋转感或摇摆感，很 
少伴有恶心、呕叶，为假 性眩單 •：常由眼部疾病（眼外肌麻痹、屈光不正、先天性视力障碍)、心血 
管系统疾病（高血 m 、 低血限、心律不齐、心力衰竭)、内分泌代谢疾病(低血糖、糖尿病、尿毒症)、 
中毐、感染和贫血等疾病引起。 _ 

第六节视觉障碍 

视觉障碍 （(iishirhance of vision ) 可由视觉感受器至枕叶皮质中枢之间的任何部位受损 G I 起， 
可分为两类：视力障碍和视野缺损 C 
(-) 视力障碍 

视力障碍是指单眼或双眼全部视野的视力下降或丧失，可分为单眼视力障碍及双眼视力障 
碍两种。 

1. 单眼视力障碍 

(1) 突发视力丧 失:可见于: ①眼动脉或视网膜中央动脉闭塞。②一过性单眼视力障碍，又 
可称为一过性黑瞭。临床表现为患者单眼突然发生短暂性视力减退或缺失，病情进展快，几秒 
钟内达高峰，持续1〜5分钟后，进入缓解期，在10〜20分钟内恢复正常。主要见于颈内动脉系统 
的短暂性脑缺血发作 o 

(2) 进行性单眼视力障 碍：可 在几小时或数分钟内持续进展并达到高峰，如治疗不及时，一 
般为不可逆的视力障碍。常 见于: ①视神 经炎: 亚急性起病，单侧视力减退，可有复发缓解过程。 

② 巨细胞（颞）动脉炎：本病最常见的并发症是视神经前部的供血动脉闭塞，可导致单眼失明； 

③ 视神经压迫性 病变： 见于肿瘤等压迫性病变，可先有视野缺损，并逐渐出现视力障碍甚至失 
明。 Foster - Kennedy 综合征是一种特殊的视神经压迫性病变，为额叶底部肿瘤引起的同侧视神 
经萎缩及对侧视乳头水肿，可伴有 N 侧嗅觉缺失。 

2. 双眼视力障碍 

(1) 一过性双眼视力障 碍:本 症多见于双侧枕叶视皮质的短暂性脑缺血发作，起病急，数分 
钟到数小时可缓解，可伴有视野缺损。由双侧枕叶皮质视中枢病变引起的视力障碍又称为皮质 
盲 (cortical blindness )， 表现为双眼视力下降或完全丧失、眼底正常、双眼瞳孔对光反射正為。 

(2) 进行件视力障 碍:起 病较慢，病情进行性加重，直致视力完全丧失。多见于原发性视神 i 

经萎缩、颅高压引起的慢性视乳头水肿、中毒或营养缺乏性视神经病（乙醇、甲醇及重金属中毒， 
维生素 B 12 缺乏等)。 ! 

(二）视野缺损 

当眼球平直向前注视某一点时所见到的全部空间，叫做视野。视野缺损是指视野的某一区 
域出现视力障碍而其他区域视力正常。视野缺损可有偏肓及象限肓等。 

1. 双眼颞侧偏盲 多见于视交叉中部病变，此时，由双眼鼻侧视网膜发出的纤维受损，患者 
表现为双眼颞侧半视野视力障碍而鼻侧半视力正常。常见于垂体瘤及颅咽管瘤。 

2. 双眼对侧同向性偏盲 视朿、外侧膝状体、视辐射及视皮质病变均可导致病灶对侧同向 
性偏盲。此时，由双眼病灶同侧视网膜发出的纤维受损，患者表现为病灶对侧半视野双眼视力 
障碍而同侧半视力正常、.枕叶视皮质受损时，患者视野中心部常保留，称为黄斑回避 
sparing )， 其可能原因是黄斑区部分视觉纤维存在双侧投射，以及接受黄斑区纤维投射的视皮质 
貝-有大脑前一后循环的双重血液供应。 

3. 双眼对侧同向上象限盲及双眼对侧同向下象限盲 双眼对侧同向上象限盲主要由颞叶 

P 部病变， jl 起，表现为病灶对侧半视野 hf •部分视力障碍。双眼对侧同向下象限肓主要由顶叶 
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病变引起，表现为病灶对侧半视野下半部分视力障碍。常见于颞、顶叶的肿瘤及血管病等 c 

第七节听觉障碍 

听觉障碍可由听觉传导通路损害引起，表现为耳聱、耳鸣及听觉过敏。 

(一） 耳聋 

耳聋 ( deafness ) 即听力的减退或丧失，临床上有两个基本类 型:传 导性 耳浮 和感音性1|:茂。 

1. 传导性耳聋是由于外耳和中耳向内耳传递声波的系统病变引起的听力下降，卢波不能 
或很少进入内耳 Corti 器从而引起神经冲动。临床特 点为: 低音调的听力明显减低或丧失，而高 
音调的听力正'吊，或轻微减低; Rinne 试验阴性，即骨导大于气导; Weber 试验偏向患侧；无前庭功 
能障碍。多见于中耳炎、鼓膜穿孔、外耳道耵聍堵塞等。 

2. 感音性耳聋是由于 Corti 器、耳蜗神经和听觉通路病理改变所致。临床特 点为： 高音调 
的听力明显减低或丧失，低音调听力正常或轻微减低。 Rinne 试验阳性，即气导大于骨导，但两 
者都 降低; Weber 试验偏向健侧;可伴有前庭功能障碍。多见于迷路炎或听神经瘤等。双侧蜗神 
经核及核上听觉中枢径路损害可导致中枢性耳聋，如松果体瘤累及中脑下丘时可出现中枢性听 
力减退，一般程度较轻。 

传导性耳聋和感音性耳聋的鉴别见表 3 _ 10 。 

____ 表 3-10 传导性耳聋与感音性耳聋的鉴别 

检查方法— 正常 传导性耳聋 

Rinne 试验 气导 > 骨导 气导 < 骨导 

— Weber 试验 ___ ^ _ 偏向患侧 

(二） 耳鸣 

耳鸣 ( tinnitus ) 是指在没有任何外界声源刺激的情况下，患者听到的一种鸣响感，可呈发作 

性，也可呈持续性，在听觉传导通路上任何部位的刺激性病变都可引起耳鸣。耳鸣分主观性耳 

鸣，^观性耳鸣，前者指患者自己感觉而无客观检查发现，后者指患者和检查者都可听到，用 

器听患者的耳、眼、头、颈部等处常可听到血管杂音。神经系统疾病引起的耳鸣多表现为 

局首调（如听神经损伤后、脑桥小脑脚处听神经瘤或颅底蛛网 膜炎) ，而外耳和屮耳的病变多为 
低音调。 

(三） 听觉过敏 

听觉过敏 ( hyp eracus i s ) 是指患者对于正常的声音感觉 比实阮 声源的强度大。中耳炎早期三 
.叉神经鼓膜张肌肌支刺激性病变，导致鼓膜张肌张力增高而使鼓膜过度紧张时，可有听觉过敏。 

另外，面神经麻瘦时，引起镫骨肌瘫痪，使镫骨紧压在前庭窗上，小的振动即可引起内淋巴的强 
烈振动，产生听觉过敏。 


感音性耳聋 

气导> 饽导 （均缩短) 
偏向健侧 


第八节眼球震颤 

眼球)為颤 （ nystagnius ) 是指眼球注视某一点时发生的不白主的节律性往复运动，简称眼震。 
按照 眼復节 律性往复运动的方向可将眼震分为水平性眼震、垂直性眼震和旋转性眼震按照眼 
® 运动的节律又可分为钟摆样眼应和跳动性眼涊。钟摆样眼震指眼球运动在各个//向 h 的速 
度及幅度均相等，跳动性眼指眼球运动在一个方向上的速度比另一个//向快，闪此有慢相和 
快相之分,通常用快相表示眼误的方向。神经系统疾病出现的眼虛大多属于跳动性眼媛 












第三章神经系统疾病的常见症状 


眼忘可以是生理性的，也可雨某种疾病引起，脑部不同部位的病变产生的眼爲表现不同，下 
而介绍几种常见的眼從类沏： 

(一） 眼源 性眼孬 

眼源性眼以是指由视觉系统疾病或眼外肌麻痹引起的眼震，表现为水平摆动性眼®，幅度 
细小，持续时间长，可为永久性。本症多见于视力障碍、先天性弱视、严重屈光不正、先天性白内 
障、色肓、尚度近视和 A 化病等。另外长期在光线不足的环境下工作也可导致眼源性眼震，如矿 
工井下作业等。 

(二） 前庭性眼 S 

前庭性眼说是指兩于前庭终末器、前庭神经或脑千前庭神经核及其传导通路、小脑等的功 
能障碍导致的眼尨，分为周 m 性和中枢性两类（表 3-1 Do 


表 3-11 前庭周围性和中枢性眼震的鉴别 


特点 

前庭周围性眼震 

前庭中枢性眼震 

病变部位 

内耳或前庭神经内听道部分病变 

多数为脑千或小脑,少数可为中脑 

眼店的形式 

多为水平眼慢相向患侧 

可为水平(多为脑桥病变)、垂直(多为中 
脑病变)、旋转(多为延髓病变）和形式多 
变(多为小脑病变） 

持续时间 

较短，多呈发作性 

较长 

与眩晕的关系 

一致 

不一致 

闭 W 难立征 

向眼戊的悒相侧倾倒，与头位有一 
定的关系 

倾倒方向不定，与头位无一定关系 

听力障碍 

常有 

不明显 

前庭功能障碍 

明显 

不明显或正常 

中枢神经症状与体征 

无 

常有脑干和小脑受损体征 


1. 前庭周围性眼震前庭系统周围部包括半规管、前庭神经节、前庭神经内听道部分。这 
部分病变可引起前庭周围性眼震，表现为水平性或水平旋转性眼震，.一般无垂直性眼震，持续时 
间较短，多呈发作性，一般不超过3周，幅度较中枢性眼震细小，可伴有眩暈、恶心、呕吐等前庭 
功能障碍，吋有听力异常。 Romberg 征阳性，肢体和躯干偏向患侧，与头位有一定的关系。注视 
可以抑制眼震和眩晕，无中枢神经系统症状和体征。常见于梅尼埃综合征、中耳炎、迷路•卒中、 
迷路炎、颞骨岩部外伤、链霉素等药物中毒等。 

2. 前庭中枢性眼震前庭系统中枢部包括前庭神经颅内部分和前庭神经核，这部分病蛮 
可引起前庭中枢性眼震。另外，脑干、小脑等结构弓前庭神经核有密切的联系， 这些部 分的损 害 
也可以导致前庭中枢性眼震。表现为眼震方向具有多样性，可为水平、垂直、旋转等，持续时间 
长，幅度大。除前庭祌经核病变以外，眩晕程度轻，但持续时间长。听力及前庭功能--般正常。 
Romberg 征阳性，但倾倒方向无规律，与头位无一定的关系。注视一点时不能抑制眼震，常 有月凶 
千和小脑受损体征。常见 T 椎一基底动脉系统血管病、多发性硬化、蛛网膜炎、脑桥小脑脚肿瘤、 
脑干肿瘤、梅毒等。 

在前庭中枢性眼震的范畴中，脑干和小脑病变导致的眼震有其特征性，简述如下： 

( 1 ) 脑 f •病变的 眼震: ①延髓 病变: 多呈旋转性自发性眼震，例如左侧延髓部病变时，呈顺时 
针性旋转性眼震，心侧延髓部病变时；逆时针性眼爲。常见于延髓空洞症、血管性病变、延髓 
肿瘤或感染性疾病。②脑桥病变 :多呈 水平性，少数町为水平旋转性眼震，为内侧纵束受损所致。 
常见于脑桥肿瘤、血管性病变、多发性硬化等。③中脑病 变:多 为垂直性眼遂，常常注后仰时眼 
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震明显，向下垂直性眼震较向 t 者多见。见于中脑松果体肿瘤或血管病、脑炎、外伤等。还冇一 
种垂直旋转性眼震，称为跷板性眼震，表现为一眼上转伴内旋，同时另一眼下转伴外旋，交替升 
降。多为鞍旁肿瘤所致，也见于间脑一中脑移行区的病变。 

(2) 小脑病变的眼 震:小 脑顶核、绒球和小结与前庭神经核联系密切，所以.当小脑病变时眼 
震极为多见。小脑型眼震具有两个特点 :一是 眼震与头位明显相关，即势头处 于某- •位?V:时出 
现眼震;另一个特点是眼震方向不确定，多变，如由水平性变成旋转性等。小脑型眼)心:向病灶侧 
侧视时眼震更明显，速度更慢，振幅更大。 

小脑蚓部病变可岀现上跳性眼震，即快相向上的跳动性垂直眼设：绒球病变常出现水平性 
眼震，伴下跳性眼震成分，追随运动时明显。小结病变可出现快相向下下跳性眼以:。小脑型眼 
震见于 Wernicke 脑病、延髓空洞症 Xhiari 畸形、颅底凹陷症和延髓一颈连接区域的疾病： 

第九节构音障碍 

构音障碍 （dysarthria) 是和发音相关的中枢神经、周围神经或肌肉疾病导致的一类言语障碍 
的总称。患者具有语言交流所必备的语言形成及接受能力，仅表现为门语的声靑形成闲难，主 
要为发音困难、发音不清，或者发声、音调及语速的异常 ，严爾 :者完全不能发音。 不同病 变部位 
可产生不同特点的构音障碍，具体 如下： 

(一）上运动神经元损害 

单侧皮质脊髓朿病变时，造成对侧中枢性面瘫和舌瘫，主要表现为双唇和舌承扔的辅音部 
分不清晰，发音和语音共鸣正常。最常见于累及单侧皮质脊髓束的脑出血和脑梗死。双侧皮质 
^髓束损害导致咽喉部肌肉和声带的麻痹 (假性 球 麻癖) ，表现为说话带毋音、声音嘶哑和言语缓 
慢。由于唇、舌、齿功能受到影响，以及发音时鼻腔漏气，致使辅音发音明显不清晰，常伴有吞_ 
困难、饮水哈咳、咽反射亢进和强哭强笑等。主要见于双侧多发脑梗死、皮质下血管性痴呆、肌 
萎缩侧 | 索硬化、多发性硬化、进行性核上性麻痹等。 

( ― ) 基底核病变 

^ =种构音障碍是由于唇、舌等构音器官肌张力高、震颤及声带不能张开所引起，导致说话缓 

慢而含糊，声调低沉，发音单调，音节颤抖样融合，言语断节及口吃样贡复等。常见于帕金森病、 
肝豆状核变性等。 

(三） 小脑病变 

^小脑妈 1 部或 脑干内与小脑联系的神经通路病变，导致发音和构音器官肌肉运动不协凋，又 
齐失#性构音障碍。表现为构音含糊，音 -V/ 缓慢拖长，声音强弱不等某至呈綠发样，言语不 
连:贯 ，呈吟诗样或分节样。主要见于小脑蝴部的梗死或出血、小脑变性疾病和多发性硬化等。 

(四） 下运动神经元损害 

支配发音和构音器官的脑神经核和（或）脑神经、 R] 呼吸肌的脊神经病变，导致受累肌肉张 
力过低或张力消失而出现弛缓性构音障碍，共同特点是发音费力和声音强弱不等。面神经病变 
影响/释音和唇齿音发音，在双侧病变时更为 明显; 舌下神经病变使汚肌运动障碍，表现为 诉音不 
清、•含糊，伴有舌肌萎缩和舌肌篇颤;迷走神经喉返支单侧损害时表现为声音嘶哑和复音现 
象，双侧病变时无明显发音障碍，但 p 了影响气道通畅而造成吸气性 哮鸣； 迷走神经咽支和古咽神 
经损害时可引起软腭麻癖，说话带毋音并影响声音共鸣;膈神经损害时造成膈肌麻痹，使声音强 
度减弱，发音费力，语句变短。该类型构音障碍主要见于进行性延髓麻痹、急性脊髓炎、荇弋一 
巴雷综合征、脑干肿瘤、延髓空洞、副肿瘤综合征以及各种原因导致的颅底损宵等。 

(五） 肌肉病变 

发音和构音相关的肌肉病变时出现此类沏构音障碍，表现类似下运动神经元损害，化I多同 
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吋伴打 J 1、: 他肌肉病变，如重症肌无力、进行性肌营养不良和强直性肌病等。 

第十节瘫 痪 

瘫痪 （ paralysis ) 是指个休随怠运动功能的减低或丧失，可分为神经源性、神经肌肉接头性及 
肌源性等类型（表 3-12): 本节主要叙述神经源性瘫痪。神经肌肉接头性及肌源性瘫痪的特点 


见第十七章。 

表 3-12 瘫痪的分类 

按瘫痪的病因 

神经源性 


神经肌肉接头性 


肌源性 

按瘫痪的程度 

不完金性 


完全性 

按瘫痪的肌张力状态 

痉孪性 


弛缓性 

按瘫痪的分布 

单瘫 


偏瘫 


交叉瘫 


截瘫 


四肢瘫 

按运动传导通路的不同部位 

上运动神经元性瘫痪 


下运动神经元性瘫痪 


(一）上运动神经元性瘫瘓 

I :运动神经儿性嫌痕也称疼孽性擁痕 (spastic paralysis )， 是由于上运动神经兀，即大脑皮质 
运动区神经元及其发岀的下行纤维病变所致。其临床表 现有： 

1. 肌力减弱 一侧上运动神经元受损所致瘫痪可表现为一侧上肢或下肢的瘫痪，称为单 
也吋表现为一侧肢体的上下肢_痪，称为偏瘫。双侧上运动神经元受损时表现为双下肢瘫 

痪，称为 截瘫; 也 Pj ‘表现为四肢瘫（图3-1)。上述由上运动神经元受损导致的瘫痪 • -般只表现在 
受单侧上运动祌经元支配的肢体，而一些双侧支配的运动可不受影响，如眼、下颌、咽喉、颈、胸 I 
和腹部等处的运动。该类型瘫痪还有一些特 点:瘫 痪时肢体远端肌肉受累较重，尤其是手、指和 I 
面部等，而肢体近端症状较轻，这是由于肢体近端的肌肉多由双侧支配而远端多由单侧 支配; 上 
肢仲肌群比屈肌群瘫痪程度重，外旋肌群比内收肌群重，手的屈肌比伸肌重，而下肢恰好与上肢 ' 
相反，屈肌群比仲肌群重。 

2. 肌张力增高 上运动神经元性瘫痪时，患侧肢体肌张力增高，可呈现特殊的偏瘫姿势，如 
上肢呈屈曲旋前，下肢则伸直 内收。 [1! 于肌张力的增高，患肢被外力牵拉伸展时，开始时出现抵 
抗，当牵拉持续到一定程度时，抵抗 突然 消失，患肢被迅速牵拉伸展，称之为 “ 折刀”现象 （ rlasp - 
knife phenomenon ) Q 

3. 腱反射活跃或亢进 L 运动神经元性瘫痪时，腱反射可活跃甚至亢进。还可有反射扩散， 
如敲击桡骨膜不仅吋引出肱桡肌收缩，还吋引出肱二头肌或指屈肌反射。此外，腱反射过度亢 
进时还可有阵孪，表现为当牵拉刺激持续存在，吋诱发节律性的肌肉收缩，如髌阵挛、踝阵挛等 U 

4. 浅反射的减退或消失 浅反射通路经过皮质，并通过锥体隶下传，因此， t 运动神经元瘫 
煥时，损伤吋译致浅反射的减退和消失,包括腹壁反射、提睾反射及跖反射等、 
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5. 病理反射正常情况下锥体束对病理反射有抑制作用，当上运动神经元_痪时，锥体束 
受损，病理反射就被释放出来，包括 Bahinski 征 、 Oppenheim 征、 Gordon 征 N Chaddock 征等。 

6. 无明显的肌萎缩上运动神经元性瘫痪时，下运动神经元对肌肉的营养作用仍然存在， 
因此肌肉无明显的萎缩。当长期瘫痪时，由于肌肉缺少运动,可表现为失用性肌萎缩。 

(二）下运动神经元性瘫瘓 

下运动神经元性瘫痪乂称弛缓性瘫痪 （flaccid paralysis )， 指脊髓前角的运动神经元以及它 
们的轴突组成的前根、神经丛及其周围神经受损所致。脑干运动神经核及其轴突组成的脑神经 
运动纤维损伤也可造成弛缓性瘫痪。下运动神经元瘫痪临床表现为 :①受 损的下运动神经元支 
配的肌力 减退; ②肌张力减低或消失，肌肉松弛，外力牵拉时无阻力，与上运动神经元瘫痪时“折 
刀”现象有明显 不同; ③腱反射减弱或 消失; ④肌肉萎缩明显。 

上运动神经元和下运动神经元性瘫痪的比较见表3-13。 


表 3-13 上运动神经元和下运动神经元性瘫痪的比较 


临床检查 

-- 

上运动神经元瘫痪 

下运动神经元瘫痪 

瘫痪分布 

整个肢体为主 

肌群为主 

肌张力 

增高，呈痉挛性瘫痪 

降低,呈弛缓性瘫痪 

浅反射 

消失 

消失 

腱反射 

增强 

减弱或消失 

病理反射 

阳性 

阴性 

肌萎缩 

无或有轻度废用性萎缩 

明显 

皮肤营养障碍 

多数无障碍 

常有 

肌朿0$动或肌纤维颤动 

无 

可有 

肌电图 

一" 1 " 1 - - ~- 

神经传导速度正常，无失神经电位 

神经传导速度异常,有失神经电位 


第十一节肌萎缩 

肌萎缩 (muscular atmphy ) 是指由于肌肉背养不良而导致的骨骼肌体积缩小，肌纤维变细其 
至消失，通常是下运动神经元病变或肌肉病变的结果。临床 I . ，可分为神经源性肌萎缩和肌源 
记 性肌萎缩。 
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(-) 神经源性趴 S 缩 

神经源性肌蒌缩是指神经肌肉接头之前的神经结构病变所引起的肌萎缩，此类肌萎缩常起 
病急、进展较快，但随病因而异。 

1 . 当损伤部位在脊髓前角细胞时,受累肢体的肌萎缩呈节段性分布，伴肌力减低、腱反射减 
弱和肌束戊颤 ，- 般无感觉障 碍； 延髓运动神经核病变时，可出现延髓麻痹、舌肌萎缩和肌束震 
颤。常见 T 急性脊髓灰质炎、进行性脊肌萎缩症和肌萎缩侧索硬化症等。 

2. 巧损伤部位在神经根或神经干时，肌萎缩常呈根性或干性分布。单纯前根损伤所引起的 
肌萎缩和脊髓前角的损迸相似，但后根同时受累则出现感觉障碍和疼痛。常见于腰骶外伤、颈 
椎病等。 

3. 多祌经根或神经丛的损害常出现以近端为主的肌萎缩，常见于急性炎症性脱髓鞘性多发 
性神经病。 

4 . 单神经病变时，肌萎缩按照单神经支配的范围分布。神经源性肌萎缩肌电图显示病变部 
位纤颤电位或高大运动单位电位，肌肉活检可见肌纤维数量减少并变细、细胞核集中和结缔组 
织增生。 

(二）肌源性肌萎缩 

肌源性肌蒌缩指神经肌肉接头突触后膜以后，包括肌膜、线粒体、肌丝等病变所引起的肌萎 
缩。肌蒌缩分布不能以神经节段性、干性、根性或某一周围神经支配所能解释，多不伴皮肤营养 
障碍和感觉障碍，无肌束颤动。实验室检查血清酶如肌酸磷酸激酶等不同程度升高。肌电图呈 
肌源性 损害。 肌肉活检可见病变部位肌纤维肿胀、坏死、结缔组织增生和炎细胞浸润等。常见 
于进行性肌营养不良、强直性肌营养不良和肌炎等。 

除上述两种肌萎缩外，临床上还可见到由于脑血管病等上运动神经元损害引起的失用性肌 
萎缩以及肌肉血管病变引起的缺血性肌萎缩。 

第十二节躯体感觉障碍 

躯体感觉 (somatic sensation) 指作用于躯体感受器的各种刺激在人脑中的反映。-般躯体 
感觉包括浅感觉、深感觉和复合感觉，具体概念见第二章。感觉障碍可以分为抑制性症状和刺 
激性症状两大类。 

(-) 抑制性症状 

感觉径路破坏时功能受到抑制，出现感觉(痛觉、温度觉、触觉和深感觉)减退或缺失。一个： 
部位各种感觉缺失，称完全性感觉缺失。在意识清醒的情况下，某部位出现某种感觉障碍而该 | 
部位其他感觉保存者称分离性感觉障碍。患者深浅感觉正常，但无视觉参加的情况下，对刺激 
部位、物体形状、重贵等不能辨别者，称皮质感觉缺失。当一神经分布区有自发痛，同时又存在 
痛觉减退者，称痛性痛觉减退或痛性麻痹。 

(二）刺激性或激惹性症状 

感觉传导径路受到刺激或兴奋性增高时出现刺激性症状，可分为以下 几种： 

1. 感觉过敏指一般情况下对 iK 常人不会引起不适感觉或只能引起轻微感觉的刺激，患者 
却感觉非常强烈，甚至难以忍受。常见于浅感觉障碍。 

2. 感觉过度一般发生在感觉障碍的基础 h ， 具有以下特点 :① 潜伏期 长:刺 激幵始后不能 
立即感知，必须经历一段时间才 出现; ②感受性降低，兴奋阈 增高： 刺激必须达到一定的强度才 
能感 觉到; ③不愉快的感 觉:患 者所感到的刺激具有暴发性，呈现一种剧烈的、定位不明确的、难 
以形容的不愉 快感; ④扩散性激有扩散的趋势，单点的刺激患者可感到是多点刺激并向四周 
扩散; ⑤延时 性：当 刺激停止后在一定时间内患#仍有刺激存在的感觉，即出现“后作用”，•般 
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为强烈难受的感觉，常见于烧灼性神经痛、带状疱疹疼痛、丘脑的血管性病变: 

3. 感觉倒错 指对刺激产生的错误感觉,如冷的刺激产生热的感觉，触觉刺激或 JL : 他刺激 
误认为痛觉等。常见于顶叶病变或癔症。 

4. 感觉异常 指在没有任何外界刺激的情况下，患者感到某些部位有蚁行感、麻木、瘙痒、 
重压、针刺、冷热、肿胀，而客观检查无感觉障碍。常见于周围神经或 A 主神经病变。 

5. 疼痛 是感觉纤维受刺激时的躯体感受，是机体的防御机制。临床上常见的疼痛可苻以 
下几种 :①局 部疼痛 :是局 部病变的局限性疼痛，如三叉神经痛引起的局部疼痛;②放射性疼痛： 
中枢神经、神经根或神经干刺激病变时，疼痛不仅发生在局部，而且扩散到受累神经的支配 R : ， 
如神经根受到肿瘤或椎间盘的压迫，脊髓空洞症的痛性 麻痹; ③扩散性 疼痛： 足刺激由•个神经 
分支扩散到另一个神经分支而产生的疼痛，如牙疼时，疼痛扩散到其他三义祌经的分支 区域； 
④牵涉性疼 痛：内 脏病变时出现在相应体表区的疼痛，如心绞痛可引起左胸及左 h 肢内侧痛 JS 
囊病变可引起右 肩痛; ⑤幻肢 痛:是 截肢后，感到被切断的肢体仍然存在，且出现疼痛，这种现象 
称幻肢痛,与下行抑制系统的脱失 有关; ⑥灼烧性神 经痛: 剧烈的烧灼样疼痛，多见于正屮神经 
或坐骨神经损伤后，可能是由于沿损伤轴突表面产生的异位性冲动，或损伤部位的尤髓鞘轴突 
之间发生了神经纤维间接触。 


第十三节共济失调 

共济运动指在前庭、脊髓、小脑和锥体外系共同参与下完成运动的协调和平衡。 3 ft 济失调 
( ataxia ) 指小脑、本体感觉以及前庭功能障碍导致的运动笨拙和不协调，累及躯干、四肢和_喉肌 
时可引起身体平衡、姿势、步态及言语障碍。临床匕共济失调可有以下 几种： 

(一） 小脑性共济失调 

小脑本身、小脑脚的传人或传出联系纤维、红核、脑桥或脊髓的病变均可产生小脑性共济失 
调。小脑性共济失调表现为随意运动的力量、速度、幅度和节律的不规则，即协调运动障碍•，可 
伴有肌张力减低、眼球运动障碍及言语障碍。 

1 - 姿势和步态异常 小脑蝴部病变可引起头和躯干的共济失调，导致平衡障碍，姿势和步态 
6勺胃常3患者站立不稳，步态蹒跚，行走时两腿分开呈共济失调步态，坐位时患者将双手和两腿呈 
外展位分开以保持身体平衡。上蚓部病变时患者向前倾倒，下蚓部病变时患者向后倾倒。小脑半 
球控制同侧肢体的协调运动并维持正常的肌张力 ，一 侧小脑半球受损，行走时患者向患侧倾倒。 

2. 随意运动协调障碍小脑半球病变可引起同侧肢体的共济失调，表现为动作易超过冃标 
(辨距不良)，动作愈接近目标时愆颤愈明显（意向性震颤)，对精细运动的协调障碍，如书写时字 
迹愈来愈大，各笔両不匀等 ％ 

3- 言语障碍 由于发声器官如 P 唇、开、咽喉等肌肉的共济失调，患者表现为说话缓慢、发 
音不淸和声音断续、顿挫或暴发式，呈暴发性或吟诗样语言。 

4. 眼球运动障碍眼外肌共济失调吋导致眼球运动障碍。患者表现为双眼粗大眼震，少数 
患者可见下跳性眼靈、反弹性眼震等。 

5. 肌张 力减低小脑病变时常可出现肌张力降低，腱反射减弱或消失，当患者取坐位时两 
腿肉然下垂叩击腱反射后，小腿不停摆动，像钟摆一样(钟摆样腱反射)。 

(二） 大脑性共济失调 

大脑额、颞、枕叶与小脑半球之间通过额桥朿和颞枕桥朿形成纤维联系，当其损害时 Pf 引起 
大脑性共济失调。由于大脑皮质和小脑之间纤维交叉，-•侧大脑病变引起对侧肢体共济失调。 
大脑性共济失调较小脑性共济失调症状轻，多见于脑血管病、多发性硬化等损伤额桥淑 和颞枕 
桥朿纤维联系的疾病。 
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1 . 额叶性共济失调巾额叶或额桥小眺啦病变引起。患者症状出现在对侧肢体，表现类似 
小脑性共济失调，如体位性平衡障碍，步态不稳，向后或一侧倾倒，但症状较轻 ， Romberg 、辨距 
不良和眼以很少见常伴有肌张力增商.病理反射阳性，精神症状，强握反射等额叶损害表现。 
见于肿瘤、脑血管病等: 

2. 颞叶性共济失调由颂叶或颁桥柬病变引起。患者表现为对侧肢体的共济失调，症状较 
轻， 曱期 不鉍发现，叫作有颞叶受损的 - K 他症状或体征，如同向性象限盲和失语等。见于脑血管 
病及颅高迫颁叶吋 

3. 顶叶性共济失调农现对侧患肢不同程度的共济失调，闭眼时症状明显，深感觉障碍多 
不一®或呈•过 性； W 侧旁中央小叶后部受损可出现双下肢感觉性共济失调及大小便障碍。 

4. 枕叶性共济失调由枕叶或枕桥*病变引起。患者表现为对侧肢体的共济失调，症状轻， 
常伴有深感觉障碍时加逛，可同时伴有枕叶受损的其他症状或体征，如视觉障碍等。 见于 
肿瘤、脑血管病等。 

(三） 感觉性共济失调 

深感觉障碍使患者不能辨别肢沐的位 S 及运动方向，出现感觉性共济失调。深感觉传导路 
径中脊神经后根、脊髓后索、 li 脑至大脑皮质顶叶任何部位的损害都可出现深感觉性共济失调： 
表现为站_、>:不稳，迈步的远近无法控制，落脚不知深浅，踩棉花感。睁眼时有视觉辅助，症状较 
轻，黑喑屮或闭冃时症 状加靈 感觉性共济失调无眩晕、眼震和言语障碍。多见于脊髓后索和 
周闱神经病变，也可见于其他影响深感觉传导路的病变等。 

(四） 前庭性共济失调 

前庭损常时因失 i 身休空间定向能力，产生前庭性共济失调。临床表现为站立不稳，改变 
头位可使症状加重，行走时向患侧倾倒：伴有明显的眩晕、恶心、呕吐、眼球震颤。四肢共济运 
动及言 i / (•功能正常 c 多见亍内耳疾病、脑血管病、脑炎及多发性硬化等。 

第十四节步态异常 

步态 （ gail ) 是指行走、站立的运动形式与姿态。机体很多部位参与维持正常步态，故步态界 
常的临床表现及发病因索多种多样。一些神经系统疾病，虽然病变部位不同，但可岀现相似的 
步态障碍。步态异常可分为以下儿种： 

(-) 痉挛性偏瘫步态 

痉挛性偏_步态为单侧皮质脊髓朿受损所致，表现为患侧上肢通常屈曲、内收、旋前，不能 
_然摆动， K 肢伸直、外旋，迈步时将患侧盆骨部提的较高，或腿外旋画一半圈的环形运动，脚刮 
擦地面（图 3-2 A ) 0 常见于脑血管病或脑外伤恢笈期及后遗症期。 

(二） 痞挛性截瘫步态 

痉挛性截瘫步态乂称“剪刀样步态”，为双侧皮质脊髓朿受损步态。表现为患者站立时双下 
肢伸直位，人腿靠近，小腿略分开，双足下垂伴有内旋。行走时两大腿强烈内收，膝关节几乎紧 
贴，足前半和趾底部着地，用足尖走路，交义前进，似剪刀状（图 3-2 B )。 常见于脑瘫的患者。慢 
性脊髓病变也表现典型的剪刀样步态，如多发性硬化、脊髓空洞症、脊髓压迫症、脊髓外伤或血 
管病及炎症恢复期、遗传性痉挛性截瘫等 

(三） 慌张步态 

慌张步态表现为身体前屈，头向前探，肘、腕、膝关节屈曲，双臂略微内收于躯干前;行走时 
起步闲难，第-步不能迅速迈出，开始行走后，步 f 沿缓慢,后逐渐速度加快，小碎步前进，双 I •-肢 
内然摆臂减少，停步 W 难，极易跌倒;转身时以一脚为轴，挪蹭转身(图 3-2(；) o 慌张步态是帕金 
森病的典喂症状之 V . 
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图 3-2 各种异常步态 

A . 痉挛性偏瘫步态 B . 痉挛性截瘫步态 （:. 慌张步态 D . 摇摆步态 
E . 跨阈步态 F . 感觉性共济失调步态 G . 小脑性共济失调步态 


(四） 摇摆步态 

摇摆步态又称“鸭步，，，指行走时躯干部，特别是臀部左右交替摆动的一种步态。是由于躯 
/干及臀部肌群肌力减退，行走时不能固定躯干及臀部，从而造成摆臀现象 （图 3_2 D ) q 多见于进 
行性肌营养不良症，也可见于进行性脊肌萎缩症、少年型脊肌萎缩症等疾病。 

(五） 跨阈步态 

跨阈 步态又称“鸡步”，是由于胫前肌群病变或腓总神经损害导致足尖下垂，足部不能背屈， 
行走时，为避免上述因素造成的足尖拖地现象，向前迈步抬腿过卨，脚悬起，落脚时总是足尖先 
触及地面，如跨门槛样 （图 3-2 E ) 0 常见于腓总神经损伤、脊髓灰质炎或进行性腓骨肌萎缩等。 

(六） 感觉性共济失调步态 

、一感觉性共济失调步态是由于关节位置觉或肌肉运动觉受损引起，传入神经通路任何水 
平受累均可导致感觉性共济失调步态，如周围神经 病变神 经根 病变脊 髓后索 受损内 侧丘 
系受损等病变表现为肢体活动不稳，晃动，行走时姿势屈曲，仔细查看地面和双腿，寻找落 
脚点及外周支撑(「冬 j 3-2 F )。 腿部运动过大，双脚触地粗重。失 i •视觉提示(如闭眼或黑暗）时， 
共济失调显著加重，闭 f : j 难立征阳性，夜间行走不能。多见 〒•脊 髓痨、脊髓小脑变性疾病、慢 
性乙醇中毒、副肿瘤综合征、脊髓亚急性联合变性、脊髓压迫症、多发性神经病及多发件硬 
化等： 
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(七）小脑步态 

小脑步态是「1:1于小脑受损所致。小脑步态表现为行走时两腿分开，步基宽大，站立时向一 
侧倾倒，步态不稳且向一侧偏斜（图 3-2 G )。 倾倒方向与病灶相关 ，一 般当一侧小脑半球受损时, 
患者行走向患侧倾倒，双足拖地,步幅、步频规律性差。小脑步态多见于遗传性小脑性共济失调、 
小脑血管病和炎症等。 


第十五节不自主运动 

不向主运动 （involuntary movement ) 指患者在意识治楚的情况下，出现的不受主观控制的无 
目的的异常运动。不自主运动主要包括以下 儿种： 

(-) 麵 

适麵 ( tremm .) 是主动肌与抬抗肌交替收缩引起的人体某一部位有节律的振荡运动。节律性是 
蕋颤与其他不随意运动区别，主动肌和拮抗肌参与的交替收缩可与阵挛(一组肌肉肌肉短暂的、闪 
电样的收缩）区別。颤可为生理性、功能性和病理性，详见表 3-14 0 本节主要叙述病理性 ® 颤。 


表 3-14 震颤的分类 


分& 

特点 

见于 

生理性戊颤 

21颤细微 

老年人 

功能性迢颜 

强生理性跽颤 

以颤幅度较大 

剧烈运动、恐惧、焦虑、气愤 

癔症性误 m 

幅度不等，形式多变 

癔症 

其他功能件砹0页 

精细动作或疲劳时出现 

精细工作如木匠、外科医师 

病理 性愆颤 

静止 性靥颤 

静止时出现,幅度小 

帕金森病等 

动作性误颤 

特定姿势或运动时出现，幅度大 

小脑病变等 


1. 静止 性震颤 UtatkMn ^ ior ) 是指在安静和肌肉松弛的情况下出现的震颤，表现为安静时 
出现，活动时减轻，睡眠时消失，手指有节律的抖动,每秒约4〜6次，呈“搓药丸样”，严重时可发 
生于头、下颌、唇舌、前臂、 K 肢及足等部位。常见于帕金森病。 

2. 动作 性震颠 （action tremor ) 

(1) 姿势性震颤 （postural txmior ): 这种愆颤在随意运动时不出现，当运动完成，肢体和躯干 
主动保持在某种姿势时才出现，如当患者 h 肢伸直，手指分开，保持这种姿势时可见到手臂的震 
颤。肢体放松时震颤消失，当肌肉紧张时又变得明显。姿势性震颤以上肢为主，头部及 F 肢也 
可见到。常见于特发性震颤、慢性乙醇中毒、肝性脑病、肝豆状核变性等。 

(2) 运动性震 颤：又 称意向性震颤 （intention tremcn ，)， 是指肢体有目的地接近某个目标时，在 
运动过程中出现的震颤，越接近 H 标震颤越明显。当到达目标并保持姿势时，震颤有时仍能持 
续存在。多见于小脑病变，丘脑、红核病变时也可出现此种震颤。 

(二）舞蹈样运动 

舞蹈样运动 （choreic movement ) 多由尾状核和亮核的病变引起，为肢体不规则、无律和无 
H 的的不自: t 运动，表现为耸肩转颈、伸臂、抬臂、摆手和手指伸屈等动作，匕肢比下肢重，远端 
比近端甫，随意运动或情绪激动时加重，安静时减轻，人睡居消失：头面部可出现挤眉弄眼、撅 
嘴伸 S 等动作病情严重时肢体可有粗大的频繁 动作。 见于小舞蹈病或亨廷顿病等，也可继发 
f 其他疾病，如脑炎、脑内占位性病变、脑血管病、肝泛状核变性等。 
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(三） 手足徐动症 

手足徐动症 Uthetosis ) 又称指划动作或易变性痉挛。表现为由于上肢远端 的游七 性肌张 
力增高或降低，而产生手腕及手指做缓慢交替性的伸屈动作。如腕过屈时，手指常过伸，前〒？ 
旋前，缓慢过渡为手指屈曲，拇指常屈至其他手指之下，而后其他手指相继屈曲奵吋出现发 
音不清和鬼脸，亦可出现足部不自主动作。多见于脑炎、播散性脑脊髓炎、核赀扒和肝豆状核 
变性等。 

(四） 扭转痉挛 

扭转痉挛 （torsion spasm ) 病变位于基底核，又称变形性肌张力障碍，表现为妪 - P 和叫肢发生 
的不自主的扭曲运动。躯干及脊旁肌受累引起的围绕躯干或肢体长轴的缓慢旋较性+肉主运 
动是本症的特征性表现。颈肌受累时出现的痉挛性斜颈是本症的一种特殊局限性类咽本症 
$为原发性遗传疾病，也可见于肝豆状核变性以及某些药物反应等。 

(五） 偏身投掷运动 

偏身投掷运动 ( hemiballismus ) 为一侧肢体猛烈的投掷样的不自主运动，运动幅度大，力 M 
强，以肢体近端为重。为对侧丘脑底核损害所致，也可见于纹状体至丘脑底核传导通路的病变。 

(六） 抽动症 

抽动症 （ tics ) 为单个或多个肌肉的快速收缩动作，固定一处或呈游走性，表现 为挤® 弄眼、 
面肌抽动、鼻翼扇动、撅嘴。如果累及呼吸及发音肌肉，抽动时会伴有不向主的发荇，或伴有秽 
语， 故称“抽动秽语综合征”。本病常见于儿童，病因及发病机制尚不清楚，部分病例 「 h 堪庇核病 
变引起，有些是与精神因素有关。 

第十六节尿便障碍 

尿便 P 章碍包括排尿障碍和排便障碍，主要由自主神经功能紊乱所致，病变部位在皮质、下丘 
脑、脑干和脊髓。 


一、排趿障碍 

#尿障碍是自主神经系统病变的常见症状之一，主要表现为排尿闲 难尿频 、尿潴 留尿失 

自动'性排尿等，由排尿中枢或周围神经病变所致， 也可由 膀胱或尿路病变引起^山神经系 

变导致的排尿障碍可称为神经源性膀胱，主要有以下 类型： 

(一） 感觉障碍性膀胱 

病变损害脊髓后索或骶神经后根，导致脊髓排尿反射弧的传人障碍，又称感觉性尤张力 
MKm 3^3 AX 早期表现为排尿闲难，膀胱不能完全排空，晚期膀胱感觉丧失，毫无尿意，俅 
i 猪胃或尿液充盈至一定程度不能排出而表现为充盈性尿失禁。尿动力学检杳，膀胱内压.力很 
低，为 5 〜1 0 cmH 2 O ，容摄显著增大，达500〜 600 ml ，甚至可达 600-1000 m 1以上，残余尿增多，为 
40 (K 1000 m ], 本症多见于多发性硬化、亚急性联合变性及脊髓痨损害脊髓后索或后根，也可见 
于昏迷、脊髓休克期 c 

(二） 运动障碍性膀胱 

病变损害骶髓前角或前根，导致脊髓排尿反射弧的传出障碍，又称运动性无张力 膀胱⑽ 
3 - 3 B )。 膀胱冷热感和膨胀感正常，尿意存在。早期表现为排尿 W 难，膀胱不能完全排空，有膀胱 
冷热感和膨胀感，尿意存在，严重时有疼痛感，晚期表现为尿潴留或充盈性尿失禁。尿动力学检 
查发现膀胱内压低，为10〜 2 fkmH 2 0 ，容赀增大，达400〜 500 ml , 残余尿增多，为 IMMSOOml 。 本症 
多见于急性脊髓灰质炎、々竺一巴雷综合征等。 


第三章神经系统疾病的常见症状 



图 3-3 排尿障碍的发生机制 

A . 感觉障碍性膀胱 B . 运动晬碍性膀胱 C . _主性膀胱 D . 反射性膀胱 E . 无抑制性膀胱 


(三） 自主性膀胱 

病变损害脊髓排尿反射中枢 （ S 2 〜 4) 或马尾或盆神经，使膀胱完全脱离感觉、运动神经支配 
而成为自主器 tn 图 3-30, 临床表现为尿不能完全排空，咳嗽和屏气时可出现压力性尿失禁， 
早期表现为排尿闲难、膀胱膨胀，后期为充盈性尿失禁。如不及时处理，膀胱进行性萎缩，一旦 
合并膀胱感染，萎缩加速发展。患者常诉马鞍区麻木，查体发现感觉消失。尿动力学检查发现 
膀胱冷热感及膨胀感消失，膀胱内压随容 M 增加直线上升,膀胱容景略增大，约 300~400 ml ， 残余 
尿增多，为 100 ml 以 h 。 本症多见于腰骶段的损伤、肿瘤或感染导致的 S 2 〜 4 ( 膀胱反射的脊髓中 
枢)、马尾或盆神经损害而排尿反射弧中断。 

(四） 反射性膀胱 

M 骶髓以 h 的横贯性病变损害两侧锥体朿时，完全由骶髓中枢控制排尿，并引起排尿反射 
亢进，又称为向动膀胱（图 3-3 D )。 由于从排尿高级中枢发出至舐部的传出纤维紧靠锥体束，故 
不仅丧失了控制外括约肌的能力，而且引起排尿动作所需的牵张反射亢进，导致尿频、尿急以及 
间歇性尿失禁。除急性偏瘫可出现短暂性的排尿障碍外，一侧锥体束损害一般不引起括约肌障 
碍。尿动力学检查，膀胱冷热感及膨胀感 消失; 膀胱内压随容 M 增加，不断出现无抑制性收缩波， 
瓦收缩报力逐渐升高，至--定压力时即自行排尿。膀胱容 M 大小不定，一般小于或接近正常;有 
残余城，一般 100 ml 以内。本症为骶段以上脊髓横贯性损害所致，多见于横贯性脊髓炎、脊髓高 
位完全性损伤或肿瘤。 

(五） 无抑制性膀胱 

是由于皮质和锥休朵病变使其对骶髓排尿中枢的抑制减弱所致(图 3-3 E )。 临床表现为尿频、 
) m 、尿失禁，常不能抑制，毎次尿蛩少，排完后膀胱膨胀感存在。尿动力学检查发现膀胱冷热感 
及膨胀感： lE 常，膀胱内压高于 10 cmH 2 O , 膀 胱不断 出现无抑制性收缩波，膀胱内压随之升高，膀胱 
容设小于 TE 常，无残余尿本症病变部位位于旁中央小叶、内礙或为弥漫性病变，多见于脑肿瘤 
特別足旁中央小叶附近的 1 1 1 线肿瘤、脑血管病、多发性硬化、«脑手术后及脊髓高位损伤恢复期 
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二、排便障碍 

排便障碍是以便秘、便失禁、自动性排便以及排便急迫为主要表现的一组症状，可山神经 
系统病变引起，也可为消化系统或全身性疾病引起。本节主要叙述由祌经系统病变引起的排 
便障碍。 

(-) 便秘 

便秘是指 2 〜 3 日或数 R 排便1次，粪便干硬。表现为便跫减少、过硬及排出闹难，可伴有腹 
胀、食欲缺乏、直肠会阴坠胀及心情烦躁等症状，严重时可有其他并发症，如排便过分 j |]力吋可 
诱发排便性晕厥、脑卒中及心肌梗死等3便秘主要 见于: ①大脑皮质对排便反射的抑制增强，如 
脑血管病、颅脑损伤、脑肿 瘤等; ② S 2 〜 4 以上的脊髓病变，如脊髓横贯性脊髓炎、多发性硬化、多 
系统萎缩等。 

(二） 大便失禁 

大便失禁是指粪便在直肠肛门时，肛门内、外括约肌处于弛缓状态，大便不能 Q 控，粪便不 
时地流出。在神经系统疾病中，大便失禁常见于深昏迷或癫痫发作患者。另外，大便失禁也是 
先天性腰骶部脊膜膨出、脊柱裂患者的主要表现之一。 

(三） 自动性排便 

当脊髓病变时，由于中断了高级中枢对脊髓排便反射的抑制，排便反射增强，引起不受意识控 
制的排便，患者每日自动排便 4 〜 5 次以上。主要见于各种脊髓病变，如脊髓外伤、横贯性脊髓炎等。 

(四） 排便急迫 

由神经系统病变引起的排便急迫较为罕见，本症多由躯体疾病引起，有时可见丁•腰骶部神 
经刺激性病变，此时常伴有鞍区痛觉过敏。 

第十七节颅内压异常和脑疝 

® 内压 （intmcmmal pressure ) 是指颅腔内容物对颅腔内壁的压力。脑脊液循环通畅时，通常 
以侧卧位腰段蛛网膜下腔穿刺所测的脑脊液静水压力为代表，正常为80〜 180 rnmH 2 0 ，女性稍低， 
儿童40〜 100 mmH 2 0。 

® 腔内容物与颅腔容积相适应是维持正常颅内压的条件。颅腔内容物主要为 脑-组 织、、脑脊 
液和血液，7者的体积分别占颅腔容积的80%〜90%、10%和2%~11%。脑脊液是颅内三种内容 
#/中最 易改变 的成分，因此在颅腔空间代偿功能中发挥着较大的 作用; 脑的 ft 动调 A •功能（压力 
自动调节和代谢自动调节）主要是通过改变脑血流量来发挥作 用的； 而脑组织是相对恒定的，不 
会迅速改变体积来适应颅内压力的改变。 H 种内容物中任何一种体积变化必然导致其他两种 
内容物代偿性改变，以确保颅内压力的稳定。但是，这种空间的代偿能力是有限的，当超过•定 
范围后，即会导致频内压的异常。 

▲、 颅内 K 异常 


(-) 颅内压增高 

M 内增高 （intracranial hypertension ) 是指在病理状态下，须内压力超过 200 mmH 2 0。 常以 
头_、呕吐、视乳头水肿为主要表现，多为颅腔内容物的体积增加并超出颅内压调节代偿的范 
阳 I ，是硕:内多种疾病所共有的临床综合征。以下从颅内压增高的病因及临床表现方面进行叙述。 

1. 颅内压增高的常见机制和病因 

(I ) 脑组织体积 增加: 是指脑组织水分增加导致的体积增大，即脑水肿，是颅内化增卨的最 
常见原因。根据脑组织水肿机制的不同分为以下 两种： 
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1 ) 血管源性肭水肿：临床最常见，为血脑屏障破坏所致，以脑组织间隙的水分增加为主。常 
见于颅脑损伤、炎症、脑卒中及脑肿瘤等。 

2) 细胞命性脑水肿：由缺试、缺血、中毒等原因所致的细胞膜结构受损，水分聚积于细胞内。 
常见于窒息 、一 H 化碳中#、职靡症、肝性脑病、药物及食物中毒等。 

(2) /明内卩 | 位性病 变：为 颅腔内额外增加的颅内容物 3 病变可为占据颅内空间位置的肿块， 
如肿瘤 （ 阶发或者转移 ) 、血肿、脓肿、肉芽肿等。此外，部分病变周围也可形成局限性水肿，或病 
变阻塞脑脊液 逝路, 进一步使颅内压增高。 

(3) 颅内血容增加 ：见于 引起血管床扩张和脑静脉回流受阻的各种疾病。如各种原因造 
成的血液中二铽化碳蒂积，严 JE 颅脑外伤所致的脑血管扩张，严重胸腹挤压伤所致上腔静脉压 
力剧增以及颅内静脉系统血栓形成等。 

(4) 脑脊液增加（脑积 水): 可由脑脊液的分泌增多、吸收障碍或循环受阻引起。分泌增多见 
干脉络丛乳头状瘤、颅内某些 炎症； 吸收障碍见于蛛网膜下腔岀血后红细胞阻塞蛛网膜颗 粒等； 
循环受阻除了可由发育畸形（导水哲•狭窄或闭锁，枕大孔附近畸形等）引起外，尚可因肿瘤压迫 
或炎症、岀血后粘连、阻塞脑脊液循环通路所致。 

(5) 颅腔 狄小: 见于颅缝过旱闭合致颅腔狭小的狹颅症等。 

2 . 颅内压增高的类型 

(1) 弥漫性颅内压增高 :多 「 h 弥漫性脑实质体积增大所致，其颅腔部位压力均匀升高而不存 
在明显的压力差，故脑组织无明显移位，即使颅内压力很高，也不至于发生脑疝。解除压力后， 
神经功能恢复也较快。见于弥漫性脑膜脑炎、弥漫性脑水肿、交通性脑积水、蛛网膜下腔出血等。 

(2) 局限性领内压增高 ：多由 颅内局灶性病变所致，其病变部位压力首先增高，与邻近脑组 
织形成压力差，脑组织通过移位将压力传递至邻近部位，故易发生脑疝。压力解除后，神经功能 
恢复较慢。见于颅内占位性病变、大 M 脑出血、大面积脑梗死等。 

3. 颅内压增高的临床表现临床上根据颅内压增高的速度将颅内压增高分为急性和慢性 
两类。與体临床特点见表3-15。 


表 3-15 急性和慢性颅内压增高临床表现鉴别 


临床表现 

急性颅内压增高 

慢性颅内压增高 

头痛 

极剧烈 

持续钝痛，阵发性加剧，夜间痛醒 

视乳头水肿 

不一定出现 

典型而具有诊断价值 

单侧或双侧展神经麻痹 

多无 

较常见 

意识障碍及牛命休征改变 

出现早而明显，接至去脑强 S 

不一定出现，如出现则为缓慢进展 

癫痫 

多有，可为强直阵孪发作 

可有，多为部分性发作 

脑疝 

发生快 ，有时数小时即可出现 

缓慢发生基至不发生 

常见病闪 

蛛网膜下腔出血、脑出血、脑膜炎、脑 
炎等 

颅内肿瘤、炎症及出血后粘连 


4. 良性硕内压增高 （benign intracranial hypertension ) 是指以 M 内压增尚为特征的一组综 
合征，乂称为“假脑瘤”。临床表现为颅内压增高，伴头痛、呕吐及视力障碍，神经系统检查除视 
乳头水肿、展神经麻痹外，无其他神经系统定位体征，腰穿压力 > 200mmH 2 0 ，头颅 CT 或 MKI 显 
小•尤脑室扩大或颅内占位推 ] 变.： 需排除颅内占位性病变、梗阻性脑积水、颅内感染、高血压脑病 
及其他脑内器质性病变氺可诊断 、： 多数患者可 mr 缓解，预后良好。 

I . •:嬰病 闪包括: ①内分泌和代谢褰乩，如肥胖 J ] 经不调、妊娠或产耵（除外静脉窦血栓)、肾 
k 腺功能 /[： 进、中状旁腺功能减 低等; ②颅内静脉窦血栓 形成; ③药物及毒物，如维生索 A 、四环 
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素等; ④血液及结缔组 织病; ⑤脑脊液蛋白含量增高，如脊髓肿瘤和多发性神 经炎; ⑥其他疾病， 
如假性脑膜炎、空蝶鞍综合征及婴儿期的快速增 长等; ⑦原因不明。 

(二）颅内压降低 

频 内压降低又称低颇压 (intracranial hypotension )， 是指脑脊液压力降低 (<60 mmH 2 O ) 而出现 
的一组综合征。具体病因、发病机制、临床表现、诊断及治疗详见第七章第五节。 

二、脑 疝 

脑疝 （brain herniation ) 是颅内压增高的严重后果，是部分脑组织因颅内压力差而造成移位， 
当移位超过一定的解剖界限时则称之为脑疝。脑疝是神经系统疾病最严重的症状之一，如不及 
时发现或救治，可直接危及生命。临床上最常见、最重要的是小脑幕裂孔疝和枕骨大孔疝。 

(-) 小脑幕裂孔疝 

因颅内压增高而移位的脑组织由上而下挤人小脑幕裂孔，统称为小脑藉裂孔疝 （tentorial 
herniation ) 0 可分为外侧型（钩回疵）和中央型（中心疝)。 

1- 钩回疝颞叶内侧海马回及钩回等结构疝入小脑藉裂孔而形成钩 回疝。 表现为颅内压 
增高的症状明显加重，意识障碍进行性恶化，动眼神经麻痹可为早期症状(尤其瞳孔改变)，出现 
双侧锥体束损害体征，继而可出现去脑强直及生命体征的改变。最常继发于大脑半球的脑卒中。 

2. 中心疝中线或大脑深部组织病变使小脑幕上内容物尤其是丘脑、第三脑室、基底亥等 
中线及其附近结构双侧性受到挤压、向下移位，并压迫丘脑下部和中脑上部，通过小脑藉裂孔使 
脑干逐层受累。表现为明显的意识障碍，进行性加重，呼吸改变较明显，瞳孔可至疾病中晚期才 
出现改变，较易出现去皮质或去脑强直。多见于中线或大脑深部占位性病变，也可见于弥漫性: 
颅内压增高。 

(二）枕骨 大孔疝 

小脑扁桃体及邻近小脑组织向下移位经枕骨大孔疝入颈椎管 h 端称为枕骨大孔疝 
(herniation of foramen magnum ) G 可分为慢性和急性枕骨大孔疝。慢性枕骨大孔沛症状相对轻， 
而急性枕骨大孔疝多突然发生或在慢性脑疝基础上因某些诱因，如用力排便、不当的腰穿等导 
致。枕骨大孔疝表现为枕、颈部疼痛，颈强直或强迫头位，意识障碍，伴有后组脑神经受累 表现。 
急性枕骨大孔疝可有明显的生命体征改变，如突发呼吸衰竭、循环功能障碍等。主要见于后颅 
窝占位性病变，也可见于严重脑水肿的颅内弥漫性病变。幕上病变先形成小脑幕裂孔疝，随病 
情进展合并不同程度的枕骨大孔疝。 

(贾建平） 


思考题 

1. 意识 泣 碍的，分级及临床表现 
2 - 失语的分吳及主要临床特点 
• i 痛性发 作与晕厥如柯鉴别? 

4 .周围 獻晕与中枢性眩肇如何鉴别? 

5- 前庭周围性眼苁与前庭中梠性眼震如何鉴别? 

~ 匕 运动才 卜经 元性雖病与下运动神经元性瘫痪如 何区别 
7 •小脑性共济 失调的主要临表现 v 
h . 病理性 cm 的分 类展主要临床表现？ 
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概 述 

神经系统的临床检查包括病史采集、神经系统体格检查以及各种辅助检查，其中病史采集 
和体格检查是神经系统疾病正确诊断的关键。通过详细询问病史能够对疾病有初步的了解，获 
得对疾病的定位和定性(病因）诊断有价值的线索。祌经系统的体格检查则可验 i 正或排除 M 初 
的诊断，进一步判断疾病的部位和性质。完成病史采集和神经系统体格检杏后，根据患者的症 
#、体征和病情演变，结合既往病史、个人史和家族史资料进行综合分析，提出…系列可能疾病 
的诊断，有针对性地选择辅助检查手段，最后明确诊断。 

随着科学技术的发展，辅助检查手段越来越多，人人地提_ { 临床诊断水平。 似足， 任何辅 
SS 检查手段都有局限性，不能替代详细的病史和体格检查。只有辅助检查的阳性结果和患者的 
临床表现相符合时，才能认为与疾病有特定关系。当然必要的阴性辅助检查结果对排除诊断也 
是非常重要的 = 


第一节病史采集 

对于神经系统疾病的诊断，病史采集是最重要的，超过任何检查手段。某些神经系疾病， 
女_头痛、三叉神经痛、晕厥以及原发性癫痫发作等，病史可能是诊断的唯 •一 线索和依据，而体 
格检查和辅助检查只是为了排除其他疾病的可能性。 

神经系统病史采集的基本原则与一般病史采集相同。医师首先向患者简单问候，然后请患 
者充分表达就诊目的。病史包括一般情况 :年龄 、性别、职业、居住地、左(或右）利手， 栏诉 、现病 
史、发育情况（儿童)、系统回顾、既往病史、个人史和家族史。病史采集中应 注意: ①系统完整， 
在:患、者叙述中尽量不要打断，必要时可引导患者按症状出现先后顺序描述症状的发生和演变情 
况，阳性症状要记录，重要的阴性症状也不能 忽视; ②客观真实，洵问过程中应注意患者提供病 
^的可靠性，医师应加以分析和向亲属等进一步 核实; ③重点突出，尽量围绕主诉提问，引导患 
者/减少无关情况和琐碎情节的叙述;④避免暗示，不要进行诱导性询问病史，更不能根妆泎 | 己主 
观推测来让患者认同。最后，病史采集初步完成后，医师应当归纳患者最有关联的症状特点，必 
要时还应进一步核对 

‘、 K 诉 

主诉是患者在疾病过程中感受最痛苦，并促使其就诊的最主要原因，包拈主要症状、发病时 
间不 ti 疾病变化或演变情况:医师在询问病史过程中应闱绕主诉进行提问。主诉往往是疾病定 
位和定性诊断的第一线索. 


: 、现病史 

现病史是主诉的延伸，包牯发病后到本次就诊时症状发生和演变的过程，各种症状发生的 
时间关系和相反关系，以及发病前的诱因和前驱症状等、 

通常让患者用卩 id 的语肓描述自 d 的症状。如果有患者使用诸如“眩晕”、“视物模糊”等 

94 
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术语描述症状吋，应询问 ft 沐表现，以免产生误解：某些患者习惯描述以往就诊时其他医师的 
诊断用语，这时可根据患者的主诉适尚提问，但避免诱导患者。某些患者对自身疾病缺乏认识， 
或表达能力受到疾病影响，或发病时意识状态不清，如痫性发作、晕厥等，此时通过家属或旁观 
者获得的信息尤其茁要。 

很多患者就诊时携带以往的多种辅助俭查结果，要客观地分析这部分资料的价值，并组成 
现病史的一部分 

(-) 病史采集过程中的重点 

1 . 症状的发生情况包括初发疝状的发生时间、发病形式(急性、亚急性、慢性、隐袭性、发 
作性、间歇性或周期性)、发病前的可能诱因和原因。 

2. 症状的特点包括症状的部位、范閑、性质和严亟程度等。 

3. 症状的发展和演变症状的加重、减轻、持续进展或无变化等。症状加重、减轻的可能原 
因和影响因素等。 

4. 伴随症状及相互关联主要症状之外的伴随症状的特点、发生时间以及相互影响。 

5. 既往诊治情况钽括病程中各阶段检查的结果、诊断和治疗过程、具体的治疗用药或方 
法以及疗效等。 

6. 与现病有关的其他疾病情况是否合并存在其他系统疾病，这些疾病与现病的关系。 

7. 病程中的一般情况包括饮食、睡眠、体重、精神状态以及大小便的情况等。对儿童患者 
或幼年起病的成人患者还需要了解营养和发育情况。 

(二）神经系统疾病常见症状的问诊 

神经系统的常见症状包括头痛、疼痛、感觉异常、眩晕、抽搐、瘫痪、视力障碍 、睡 •眠障碍和意 
识丧失等，必须重点加以询问。 

1. 头痛是神经系统最常见的症状，几乎是每个人都有过的体验，询问时应重点了解以下 
内容： 

(1) 头痛 部位： 整个头部疼痛、局部头痛还是部位变幻不定的头痛。如为局部疼痛，应询问 
是哪一侧，是前额、头顶还是枕后。颅外结构病变引起的头痛部位可以相对精确，如三叉神经痛、 
枕神经痛弓 I 起的 头痛; 藉上病灶常异致额、颞部 疼痛; 后颅窝病灶弓 I 起的疼痛多位于枕部和颈背 
部。部位变幻不定的疼痛高度提示良性病变。 

(2) 头痛发生形 式:① 突然发生还是缓慢加 重:动 脉瘤破裂引起的头痛可突然发生并立即达 
到高峰，而颅内肿瘤引起的头痛呈缓慢进展。②发作性还是持 续性: 偏头痛、二叉神经痛呈发作 
性，颅内占位性病变引起的头痛呈持续性。③头痛发作在一天中的变 化:颅 高压引起的头痛经 
常在凌農发生,丛集件头痛多在夜间睡眠后发作。④头痛如有周期性发作，应注意与季节、气候、 
饮食、_眠的关系，女性患者应询问与月经周期的关系。 

(3) 头痛性 质：是 胀痛、钝痛、跳痛还是刀割样、烧灼样、爆裂样或雷击样疼痛。血管性头痛 
常为跳痛，颅内占位多为钝痛或胀痛，蛛网膜下腔出血多为爆裂样或雷击样痛， 二 :叉神经痛呈闪 
电样、刀割样疼痛。 

(4) 头痛加重因素；过度劳累 、睡 眠缺乏、气候改变或月经期诱发头痛提示良性 病因； 洗脸、 
咀嚼诱发颜面疼痛提示二.叉神 经痛； 托咽引起的咽后壁疼痛可能为古咽神经痛;用力、低头、咳 
嗽和喷嚏可使颅高压引起的头痛加重。 

(5) 头痛程 度：砬 询问疼痛强度，但应注意头痛程度缺少客观的评价标准，易受主观因素影 
响，应具体问题具体分析。 

(6) 头痛伴随 症状: 伴有闪光感常提示偏头痛,剧烈头痛伴有颈部发僵常提示蛛网膜下腔出 
血，伴有喷射样呕吐应考虑是否为颅高压。 

⑺头痛先兆症 状:眼 前闪光、亮点和异彩等视觉先兆是诊断典型偏头痛的重要依 据之一 
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2. 疼痛也 是神经系统疾病的常见症状，询问时应 注意： 

(1) 疼痛部 位:是 表浅还是深部，是皮肤、肌肉、关节还是难以描述的部位，是冏定性还是游 
走性，有无沿着神经根或周围神经支配区放射的现象。 

(2) 疼痛性质 .•是 酸痛、胀痛、刺痛、烧灼痛还是闪电样疼痛，是放射性疼痛、扩敗性疼痛还是 
牵涉痛。 

(3) 疼痛的发生 情况: 急性还是慢性，发作性还是持续性。 

( 4 ) 疼痛的影响 因素: 触摸、握压是否加重疼痛，活动是否诱发或加重疼痛，疼痛勺气候变化 
有无关系等。 

( 5 ) 疼痛的伴随 症状: 是否伴有肢体瘫痪，感觉减退或异常，是否伴有皮肤的变化： 

3- 感觉异常 如麻木感、冷热感、蚁走感、针刺感和电击感等，注怠分布的范 I 剌、出现的形式 
(发作性或持续性）以及加重的因素等。 

4. 眩晕是一种主观症状，患者感到自身或周围物体旋转、飘浮或翻滚。询问时应注意与 
头晕或头昏鉴 别:头 晕是头重脚轻、眼花和站立不稳感，但无外界物体或自身位置变化的 错觉； 
头昏是脑子昏昏沉沉，而无视物旋转。对眩晕的患者，应询问有无恶心、呕吐、出汗、耳鸣和听力 
减退、心慌、血压和脉搏的改变，以及发作的诱因、持续的时间以及眩晕与体位的关系等 c 

5. 瘫痪 应注意询问下述 情况： 

( 1 ) 发病 形式: 急性还是慢性起病，起病的诱因以及症状的波动和进展情况。 

⑵瘫痪的部位：四肢瘫、偏瘫、单瘫还是仅累及部分肌群的瘫痪，如为肢体瘫痪还应注意远 
端和近端的比较。 

⑶瘫痪的性质和 程度: 痉挛性瘫痪还是弛缓 性瘫痪 ，是否影响坐、立、行走、进食 、言语 、呼 
吸或上下楼等动作，或是否影响精细动作。 ， 

⑷瘫痪的伴随症状 :有无 肢体感觉麻木、疼痛、抽搐和肌肉萎缩等，以及括约肌功能障碍和 
阳痿等。 

6. 抽搐 应注意询问下述 情况： 

(1) 最初发病的年龄。 

(2) 诱发因素:抽搐发作与睡眠、饮食、情绪和月经等的关系。 

⑶发作的 先兆: 有无眼前闪光、闻到怪异气味、心慌、胸腹内气流上升的异常感觉以及不自 
主咀嚼等。 

⑷ 抽撞的 部位:是全身抽搐、局部抽搐还是由局部扩展至全身的抽搐。 

⑸抽搐的形式 :肢体 是伸直、屈曲还是阵挛，有无颈部或躯下向一侧的扭转等。 

(6) 伴随 症状: 有无意识丧失、口吐囪沫、二便失禁、摔伤或舌咬伤等。 

(7) 抽搐后症状:有无昏睡、头痛或肢体一过性瘫痪。 

( 8 ) 发作的频率 :每年 、每月、每周或每天的发作次数，以及最 近一次 发作的时间。 

(9) 以往的诊断和治疗情况。 

7 -意识丧失询问患者葙无意识丧失，要让患者理解其真正含义 3 

( 】 ） 发生的诱因，有无药物或乙醇滥用，有无外伤。 

(2) 发生的频率和持续时间。 

⑶有无心血管和呼吸系统的症状。 

( 4 ) 有尤四肢抽搐、古咬伤、尿便失禁等伴随症状等 Q 

( 5 ) 转醒后有无后遗症。 

8. 视力障碍 应注意询问下述 情况： 

( 1 ) 发生的情 况: 急性、慢性、渐进性，是否有缓解和复发。 

(2) 发生后持续的时间。 
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(3) 视力障碍的表现 _• 视物模糊还是完全失明.双眼视力下降的程度，视野缺损的范闹是局 
部还是全部，逛汽伴有复视或眼以:。 

9. 睡眠障碍思睡还是失眠，如有失眠,是入睡闲难、易醒还是早醒，是否有多梦或醒后再 
次入_ W 难，以及失眠的诱因或影响_眠的因索，睡眠中冇无肢体不自主运动以及呼吸暂停等。 

I 既史 

既往史的采_司内科疾病，但应特别注意与神经系统疾病有关的病史，着重询问以下 内容： 
①头部外伤、脑肿瘤、内脏肿瘤以及手术 史等; ②感染病史如脑炎、结核病、寄生虫病、上呼吸道 
感染以及腮腺 炎等; ③内科疾病史如心脑血管病 、氣 血压、糖尿病、胃肠道疾病、风湿病、甲亢和 
血液 病等; ④颈椎病和腰椎管狹窄病 史等; ⑤过敏及 中毐史 等。 

除了皙经明确沴断的疾病，还应注怠询问曾经发生但未接受诊治的情况。对婴幼儿患者还 
应询问母杂怀孕期惝况和出生情况。 


叫、个人史 

个人史询问的基本内容包括出生地、居住地、文化程度、职业、是否到过疫区、生活习惯、性 
格特点、左（或右）利手等。女性患荇应询问月经史和婚育史等。儿童应注意围生期、疫苗接种 
和生长发育情况等。 

取得患者信任后，可根据耑要进一步询问可能接触到的化学物质，有无烟酒嗜好和具体情 
况，是杏存在吸诲和药物滥用史，有无冶游史，是否有过应激事件。 

/〔、家族史 

有相当部分的神经系统疾病是遗传性疾病或与遗传相关，询问家族史对于确定诊断有重要 
价值。 

神经系统遗传病发牛在有血缘关系的家族成员中，如两代以上出现相似疾病，或同胞中有 
两个在相近年龄岀现相似疾病，应考虑到遗传病的可能。但患者家庭中其他成员基因异常的表 
型可能存在很大差异，由此造成疾病的严蜇程度、发病年龄均有所不同。发现遗传病后，应绘制 
家系图谱，供临床参考。 

第二节体格检查 

神经系统体格检杏是神经科医师最重要的基本技能，检杏获得的体征可为疾病的诊断提供 
重要的临床依据。病史采集完成后，应对患者进行详细的神经系统体格检查和全身体格检查， 
熟练地掌握神经系统体格检杏法及其技巧是非常重要的。本节包括九部分：一般检查、意识障 
碍、精神状态和高级皮质功能、脑神经、运动系统、感觉系统、腱反射、脑膜刺激征以及自主神经 
系统功能的检杏。 


‘、 ▲般检作 

•般 检查是对患者全身健康状况的概括性观察，是体格检查过程中的第-步。一般检查包 
括▲般情况(性别、年龄、发 f 、营养、面容丧情)、生命体征(体温、呼吸、脉搏、血压)、意识状态(详 
见意识障碍检查部分)、休位、姿势、步态、皮肤黏膜、头而部、胸腹部和脊柱四肢等 检杳； 同时也要 
注意患者服饰仪容、个人卫生、呼吸或身体气味，以及患者精神状态、对周环境中人和物的反 
应、全身状况等。 

-般状况检丧以视诊为主，叫视沴不能满意地达到检赉 H 的时，应配合使用触诊和 听诊。 
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检查者第一次接触患者时就开始了一般状况检查，在交谈及全身体检过程中完成这•检杏， 

1. 生命体征包括体温、脉搏、呼吸和血压，是评估人体生命活动的存在和质¥的歌耍征 
象，是体格检查时必须检查的项目之一。 

(1) 体温••正常人体温平均为37丈（口测法:36.3^ -37.2 T ： )，24小时内休温波动一般不超 
过1 T . 。高热提示感染性或炎症性疾病 ( 如脑炎、脑膜炎、肺炎或败血症等)、中落•或屮枢性“热(脑 
干或下丘脑病 变); 体温过低提示为休克、革兰阴性菌败血症 、一 氧化碳中通、低血糖、第•:腕室肿 
瘤、甲状腺功能减退、肾 匕腺皮 质功能减退以及冻伤或镇静安眠药（如巴比妥类）过!』丄- 

(2) 脉 搏:是 指动脉搏动。检查时必须选择浅表动脉，如桡动脉、颞动脉、股动脉、足背动脉 
等，一般检查桡动脉。脉搏增快见于感染性疾病或甲亢 危象; 细数或不规则见丁.中谣与 休克； 急 
性烦内压增尚时脉搏缓慢而有力；严重的脉搏过缓、过速或节律不齐提示心源性因素。 

( 3 ) 呼吸: 观察患者的呼吸方式、节律和频率等。深而快的规律性呼吸常见于糖賊病酸中#、 
尿毒症、败血症等，称为 Kussmaul 呼吸; 浅而快速的规律性呼吸见于休克、心肺疾患或安眠药中 
毒引起的呼吸衰竭，肺炎等缺氧性疾病可伴发绀和凫翼扇动；吗啡、巴比妥类药物中诲时呼吸缓 
慢；中枢神经系统病变导致呼吸中枢抑制时，可有呼吸节律的改变。不同水平-脑损法:出现特殊 
的呼吸节律晃常（图 4-1): ①潮式呼吸 （ Cheyne-Stokes breathing ): 表现为呼吸 「 j ;[ 浅慢逐渐变为深 
快，再由深快变为浅慢，随后出现一段呼吸暂停后，然后重复上述周期性呼吸，潮式呼吸的周期 
可以长达30秒〜2分钟，暂停时间可长达5〜 3 0 秒; ②中枢神经源性过度呼吸：呼吸深、均匀、持久， 
可达40 〜 70次/ 分; ③长吸式呼 吸：吸 2 〜 3次呼1次或吸足气后呼吸 暂停; ④丛集式呼吸^顿率、 
幅度不一的周期性 呼吸; ⑤共济失调式呼吸：呼吸频率和时间均不规律。 



A 





图 4-1 脑干损害的呼吸节律改变 
A . 潮式呼吸中枢祌经源性过度呼吸 C . K 吸式呼吸 
1). 丛集式呼吸 E . 共济失调式呼吸 


⑷血压••血压显著升高见于颅内乐增高、高血压脑病或脑出血，脑梗死、尿毒症或蛛网膜下 
腔出血血压也可 升高; 血 IU 过低可能为脱水、休克、心肌梗死、屮状腺功能减退、糖尿病性佐迷、 
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肾上腺皮质功能减返以及锁静安眠药中#等, 

2. 体味或呼吸气味患荇呼吸或口腔中某些特殊气味具有特殊诊断意义。酒味提示饮酒 
或乙醇 中毐; 0苹沿味提不糖哝病鬧症酸 中毒; 肝臭味提示肝性 脑病; 氨味或尿味提示尿 毒症; 
大蒜味提示冇机磷中品等 - 

3. 发育和体型发 HM 常以年龄、智力、身高、体重与第二性征之间的关系来判断，包括体 
格发# (身 A 和智力发 n 与性怔发育。发育正常的成年人，其胸围等于身高的一半，两上 
肢展开的 K 度约等于身 A ,坐 A 等于下肢长度。体型是发育的形体表现，包括骨骼、肌肉与脂肪 
分布的状态 • 临床 h 将正常人沐别分为瘦长瑠、匀称型、矮胖型3型。身材矮小可见于线粒体 
脑肌病和某些遗传代谢病的患者, 

4. 营养状态 VV 养状态的评估,通常是根据皮肤、皮下脂肪、毛发及肌肉发育惜况等综合判 
断。苻/绅彳态的检夼力_法，用拇指和不•指将前臂内侧或上臂背侧下1/3的皮下脂肪捏起观察其 
充实程度观察令身养状况，注: tr 有无消瘦、恶病质或明显肌肉萎缩，有无肥胖或不均匀的脂 
肪沉积。 

5. 面容表情正常人衣怙肉然，神态安怡。当某些疾病困扰，或当疾病发展到一定程度时 
可出现某些特征性而部炎估，对某钱疾病的诊断有重要价值，如表情呆板见于帕金森病。 

6. 体位指患片在卧位时所处的状态。常见的有 :身体 活动自如的自主体位，不能调整和 
变换肢体位置的被动体位，以及被迫采取某种沐位以减轻痛苦的强迫体位。 

7. 语言、语调、语态和构音语 H 是思维和意识的表达形式，由语言中枢支配，大脑半球受 
损（脑卒中等）可致失语（详见认知检查部分)。语调指语言过程中的语音和声调，发音器官及其 
支配的神经病变 nj ‘引起语岡异常、、语态异常是指语言节奏紊乱，表达不畅，快慢不均，见于帕金 
森病、舞蹈病、肝豆状核变性和「 I 吃等、、构音障碍为发声闲难、发音不清，但对语言文字的理解 
正常，见于延髓性麻痹、小脑病变和帕金森病等。 

8. 姿势与步态姿势指举止的状态，步态指行走时的姿态。当患某些疾病时，可使姿态发 
生改变，并具有一定特征性(详见运动系统检查部分)，体格检查时应予以注意。 

9. 皮肤黏膜皮肤黏膜黄染提示肝性脑病或药物 中毒; 发绀多为心肺 疾患; 苍白见于休克、 
贫血或低 血糖; 樱红色提示一轼化碳 中毒; 潮红为阿托品类药物中毒、高热、乙醇中 谋等; 多汗提 
示有机磷中毒、甲亢危象或低血糖;而部黄色瘤提示可能为结节性硬化。 

10. 头颈部 

( 1 ) 头 颅部: ① 视诊: 观察头颅大小，有否大头、小头 畸形; 外形是否对称，有无尖头、舟状头 
畸形，以及肿物、 F 1 陷、手术切口及瘢痕等;透光试验对儿童脑积水有诊断 价值; ② 触诊: 头部有 
无压痛、触痛、隆起、凹陷，婴儿需检査囟门显否饱满，颅缝有无分离等;③ 叩诊: 头部有无叩击 
痛，脑积水患儿叩击颅骨有空瓮音 （ Macewen 征); ④ 听诊: 颅内血管瘤、血管畸形、大动脉部分阻 
塞时，病灶 I :方 nj ' 闻及血管杂音、、如闻及杂音，应注意其强度、音调及传导方向。 

(2) 面部及五官 ：观察 有无面部畸形、而肌抽动或萎缩、色素脱失或沉着，面部血管痣见于 
脑一而血管瘤病，面部皮脂腺瘤见 T 结节性硬化：观察眼部有无眼睑下垂、眼球内陷或外凸、角 
膜溃疡以及角膜缘绿褐色的色素环 （ 见亍肝豆状核变性) 等; 有无鼻部畸形、鼻窦区压痛，门部唇 
裂、疱疹等。双瞳孔缩小提示有机磷或安眠药 中毒; 双瞳孔散大见于阿托品类药物中毒或深昏 
迷 状态； 双瞳孔不等大可能有脑疝形成。眼底视神经乳头水肿为颅内压增高表现。 

⑶ 颈部： 观察双侧是否对称，存无疼痛、颈强、活动受限、姿态异常(如痉挛性斜颈、强迫头 
位）和双侧颈动脉搏动是否对称等 . 强迫头位及颈部活动受限见于后颅窝肿瘤、颈椎 病变; 颈项 
粗短、后发际低、颈部活动受限见于颅底凹陷症和颈椎融 合症; 严重颈肌 尤力 患者于坐、>:位时可 
表现为头-部低乖，见丁 • ® 症肌无力、肌病、运动神经儿 病等; 颈动脉狄窄者颈部可闻及血管杂音、 

( 4 ) 头卢页外伤休 fil : :视诊可见: G ) 眶周礙斑:或称院熊眼 (raccoon eyes )； v 2) Battle 征: ^/ n 乳突 
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骨表面肿胀 变色; ③鼓膜 血肿: 鼓膜后 积血; ④脑脊液舁漏或 耳漏: 脑脊液自办或耳■出，可提示 
颅底骨折。触诊可以证实凹陷性颅骨骨折或软组织肿胀。 

11. 胸腹部 桶状胸、叩诊过清音、唇甲发绀、肺部听诊有啰音等提示苻严觅的肺气肿及肺 
' 部感染，可能合并肺性脑病 3 心律异常见于心房颤动、心房扑动、阿一斯综合征等。 ） H : 、 脾大合 

并腹水者常为肝性脑病。腹部膨隆 a 有压痛可能为内出血或麻痹性肠梗阻~ 

12. 躯干和四肢 注意有无脊柱前凸、后凸、侧弯畸形，脊柱强直和脊膜膨出（如脊髓空洞 

,症和脊髓型共济失调可见脊柱侧凸 ) ，棘突隆起、压痛和 叩痛; 有否翼状肩 評； 四肢行无肌蒌缩、疼 
痛、压 痛等; 有无指(趾)发育畸形、弓 形足; 皮下瘤结节和皮肤牛奶咖啡斑见于神经纤维瘤 病; 肌 
束震颤见于运动神经元病、有机磷 中毒; 双手扑翼样谣颤多为中逛性或代谢性脑病。 

:、怠识陪碍检杏 

意识是大脑功能活动的综合表现，是人对自身及外界环境进行认识和作出适宜反应的基 
I 础，包括觉醒状态与意识内容两个组成部分。觉醒状态是指与睡眠呈周期性交替的淸 醒 状态， 
由脑干网状激活系统和丘脑非特异性核团维持和激活。意识内容是指人的知觉、思维、记忆、注 
意、智能、情感、意志活动等心理过程(精神活动)，还有通过言语、听觉、视觉、技巧性运动及复杂 
反应与外界环境保持联系的机敏力，属大脑皮质的功能。 

正常意识是指觉醒水平和意识水平都处于正常状态，语言流畅、思维敏锐、表达准确、行为 
和情绪正常，对刺激的反应敏捷，脑电生理正常。意识障碍是脑和脑干功能活动的抑制状态，表 
现为人对自身及外界认识状态以及知觉、记忆、定向和情感等精神活动不同程度的异常。脑和 
脑干功能活动的不同抑制程度决定了不同的意识障碍水平。 

对于意识障碍的患者，采集病史要简明扼要,重点询问昏迷发生的缓急、昏迷前是否有其他 
症状，是否有外伤史、中毒史、药物过量以及癫痫、高血压、冠心病、糖尿病、抑郁症或自杀史等。 
在进行全身和神经系统检查时，应当强调迅速、准确，不可能做得而而俱到，•方 而注意 生命体 
征是否平稳 ，另一 方面应尽快确定有无意识障碍及其临床分级:先通过视诊观察患者的自发活 
动和姿势，再通过问诊和查体评估意识障碍程度，明确意识障碍的觉醒水平如嗜睡、昏睡、浅碎 
迷或深昏迷，以及是否有意识内容的改变如意识模糊或谵妄。意识障碍时的神经系统查体主要 
包括以下几个方面的 检查： 眼征、对疼痛刺激的反应、瘫痪体征、脑干反射、锥体朿征和脑膜刺激 
征等。 

同际上常用 Glasgow 昏迷评定 fil •表评价意识障碍的程度（表4-1)，最卨15分（无昏迷)，最低 
3 分，分数越低，昏迷程度越深。通常8分以上恢复机会较大，7分以下预后不以，3〜5分者有潜 
在死亡危险：但此量表冇一定局 限性: 对眼肌麻痹、眼睑肿胀者不能评价其睁眼反应，对气管插 
管或切开者不能评价其语言活动，四肢瘫患者小'能评价其运动反应。1978年此设表被修订为 
Gla . sgow-PilLshurg M •表，增加了瞳孔光反应、脑干反射、抽搐、自发性呼吸四大类检查，总分35分。 
在临床工作使用中要注意总分相同但单项分数不同者意 i 只障碍程度可能不同，须灵活掌握贷表 
的使用。 


记 


表 4-1 Glasgow 昏迷评定量表 

检查项目 

临床表现 

评分 

A 睁眼反应 

肉动睁眼 

4 


呼之睁眼 

3 


疼痛引起睁眼 

2 


不睁眼 

1 
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续表 

检查项目 

临床表现 

评分 

H r \ 

定向正常 

5 


应答错误 

4 


宵语错乱 

3 


言语难辨 

2 


不语 

1 

c 运动反)、 V : 

能按指令发出动作 

6 


对刺激能定位 

5 


对刺激能躲避 

4 


刺痛肢休屈曲反应 

3 


刺痛肢体过伸反应 

2 


无动作 

1 


1 . 眼征 乜括以下 几个力 •而 :① 瞳孔 :检查 其大小、形状、对称性以及直接、间接对光反射。 
--侧瞳孔散大、间定提示该侧动眼神经受损、常为钩回疝 所致; 双侧瞳孔散大和对光反应消失提 
示中脑受损、脑缺 M 和阿托品类中蕺等;双瞳孔针尖样缩小提示脑桥被盖损害如脑桥出血、有机 
磷中镩和吗啡 类中岛等； 一侧瞳孔缩小见于 Horner flT :, 如延髓背外侧综合征或颈内动脉夹层等。 
②眼底 ：是否 有视乳头水肿、出血 c 视乳头水肿见于颅高 压等; 玻璃体膜下片状或块状出血见于 
蛛网膜下腔出血等。③眼球位置 :是否 有眼球突出或凹陷。突出见于甲亢、动眼神经麻痹和眶 
内肿瘤等；凹陷见于征、颈髓病变以及瘢痕收缩等。④眼球运动:眼球同向性偏斜的方向 
在肢体瘫痪的对侧提示大 脑半球 病变；眼球同向性偏斜在肢体瘫痪的同侧提示脑干病变;垂直 
性眼球运动障碍如双眼向卜.或向下凝视提示中脑四叠体附近或丘脑下部 病变; 眼球向下向内偏 
斜见于丘脑损#;分离性眼球运动可为小脑损害 表现; 眼球浮动说明昏迷尚未达到中脑功能受 
抑制的深度。 

2. 对疼痛刺激的反应 用力按压眶上缘、胸骨检查昏迷患者对疼痛的运动反应，有助于定 
位脑功能障碍水平或判定乔迷的程度。出现单侧或不对称性姿势反应时，健侧上肢可见防御 
反应，患侧则无，提小•瘫痪对侧大脑半球或脑干病变。观察面部疼痛表情时，可根据面肌运动 
判断有尤面瘫。疼痛引起去皮质强直 （decorticate rigidky )，表现为上肢屈曲、下肢伸直，与丘脑 
或大脑半球病变 有关; 去脑强直 (rlwerehmte rigidity ) 表现为四肢伸直、肌张力增高或角弓反张 
( opisthotonos )， 提示中脑功能受损，较去皮质强直脑功能障碍程度更为严重，但这两种反应都 
不能精确地定位病变部位。脑桥和延髓病变患者通常对疼痛无反应，偶可发现膝部屈曲（脊髓 
反射)。 

3. 瘫痪体征 先观察有无面瘫， -侧 面瘫时，可见该侧鼻唇沟变浅，口角低垂，睑裂增宽，呼 
气吋而颊鼓起，吸气时面颊塌陷。通过观察岛发活动减少可判定昏迷患者的瘫痪肢体，偏瘫侧 
下肢常呈外旋位，足底疼痛刺激下肢冋缩反应差或消失，可出现病理征，急性昏迷瘫痪者瘫痕侧 
肌张力多降低。坠落试验可检查瘫痪的部位 :检查 上肢吋将患者双上肢 N 时托举后突然放幵任 
其坠落，瘫痪侧[:.肢迅速坠落而且沉 m ， 无瘫痪 肢体则向外侧倾倒，缓慢 坠落; 检查下肢时将患 
者 一侧下肢膝部屈曲提高，足跟着床，突然松手.时_痪肢体不能向动伸直，并向外倾倒，无瘫痪 
肢体则呈弹跳式伸直，并能保持足垂直位 mi 4-2), 










笔记 
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4. 脑干反射 可通过睫脊反射、角膜反射、反射性眼球运动等脑干反射来判断足否存在脑 
干功能损害。其中反射性眼球运动包括头眼反射和眼前庭反射两种检查 方法： 

(1) 睫脊反射 （ciliaspinal reflex )： 给予颈部皮肤疼痛刺激时可引起双侧瞳孔散大，此反射存 
在提示下位脑干、颈髓、匕胸段脊髓及颈交感神经功能正常。 

⑵角膜反射 （⑼ meal reflex ): 角膜反射是由三叉神经的眼神经 S •而神经共成的，当气叉 
神经第1支(眼神经)或面神经损宵时，均可出现角膜反射消失。如果脑桥上部和中脑未受累及， 
角膜反射 存在; --侧角膜反射消失见于同侧面神经病变 （ 同侧脑 桥); 双侧角膜反射消失见于--侧 

神经受损或双侧面神经受损，提示中脑或脑桥受累，双侧角膜反射消失提示作迷程度较深。 

⑶头眼反射 （ oculo ⑼ phalic reflex ): 又称玩偶眼试验 （Doll eye test ), 轻扶患者头部向 Ai 右、上 
T 转动时眼球向头部运动相反方向移动，然后逐渐回到屮线位。在婴儿为 士:常 反射，随着大脑 
卿制。该反射涉及前庭核、脑桥侧视中枢、内侧纵束和眼球运动神经核，在大脑半球弥漫 
'性；病变和间脑病变导致昏迷时出现并加强;脑干病变时此反射消失，如--侧脑〒病变，头向该侧 
转动时无反射，向对侧仍存在。 

⑷眼前庭反射 (0 ⑶ hweslihularreflex ): 或称冷热水试验，用注射器向•侧外耳道注入 1 ml 冰 
水，半球弥漫性病变而 脑下 功能正常时岀现双眼向冰水灌注侧强直性同向 运动； 砰迷患者，如存 

全的反射性眼球运动提示脑桥至屮脑水平的脑千功能 完好； 中脑病变时，眼前庭检查可显 
示_主对侧眼球内收不能，同侧眼外展 正常; 脑桥病变时反应完全丧失^ 

5. 呼吸形式 昏迷患者呼吸形式的变化 ，有助 于判断病变部位和病情的严電程度。常见的 
呼吸模式有潮式呼吸、神经源性过度呼吸、长吸气呼吸、丛集式呼吸和彡 I 、:济失调性呼吸，其表现 
和定位见表 4-2, 


表 4-2 不同呼吸模式的表现和定位 


呼吸模式 

损害水平 

瞳孔 

反射性眼球运动 

疼痛反应 

潮式呼吸 

间脑 

小，对光反应 （+) 

头眼反射存在 

伸展过度 

神经源性过度呼吸 

中脑被盖部 

不规则，对光反应（±) 

病变侧头眼反射消失 

去皮质强直 

长吸气呼吸 

屮脑下部和桥 
脑 t 部 

针尖大小，对光反应 （ ± ) 

病变侧头眼反射消失 

去脑强直 

M 集式呼吸 

脑桥下部 

针尖大小，对光反应（±) 

眼前庭反射消失 

去脑强直 

共济失调性呼吸 

延髓1:部 

针尖大小，对光反应（: t ) 

眼前庭反射消失 

弛缓或下肢 Aii 曲 


6. 脑膜刺激征包括颈强直、 Kemig 征、 Brudzinski 征等，见丁•脑膜炎、蛛 网膜 下腔出血、脑 
炎及颅内压增高等，深昏迷时脑膜刺激征町消失脑膜刺激征伴发热常提小 •• 1 1 枢神经系统感染， 
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不伴发热合并短哲界迷可能提示蛛网膜下腔出血。 

7. 意识障碍的其他体征 总识障 碍者感知能力、对环境的识别能力以及生活自理能力均发 
生了改变，尤其记 W 迷荇由于患者的咳嗽、吞咽等各种反射减弱或消失，无自主运动，不能控 
制排便、排尿以及导尿等多种因尜，患者除生命体征常有改变外，可出现营养不良、肺部或 
泌尿系统感染、大小妞失禁、口腔炎、结膜炎、角膜炎、角膜溃疡和压疮等，久卧者还可发生关节 
僵硬和肢体挛缩畸形等。 


\、 站沖状态和^级皮质功能检夜 

梢神状态和 A 级皮质功能险赉用于判断患者所患的是神经性疾病还是精神性疾病，明确精 
神症状背 力1 潜在的神绎疾病基并协助确定是局灶性脑损害还是弥漫性脑损害。除原发性精 
神疾病夕卜，在神经疾病屮，精沖状态和商级皮质功能异常可由以下原因导致:卒中或肿瘤引起的 
额、颞叶病变，颅内感染，代谢性脑病，以阿尔茨海默病为代表的神经变性病等。检查患者的精 
神状态时要注意观察其外表行为、动作举止和谈吐思维等。高级皮质功能可分为认知功能和非 
认知功能两大部分，认知功能检查主要包括记忆力、计算力、定向力、失语、失用、失认、抽象思维 
和判断、视空间技能等方而;非认知功能检查包括人格改变、行为异常、精神症状(幻觉、错觉和 
妄想）和情绪改变等 u 本 V /屯要介绍认知功能障碍的检查方法。 

( 一 ） 记忆 

记忆是获得、存储和再现以往经验的过程，包括信息的识记、保持和再现三个环节。一般分 
为瞬时记忆、短时 id 忆和长时记忆三类。记忆障碍可仅涉及一段时期和部分内容，检查记忆应 
当注意全瓶分析检查结果:： 

1 . 瞬时记忆检查方法顺行性数字广度测验是用于检测注意力和瞬时记忆的有效手段。 
检查者给出患者若干位的数字串 ，.一 般从3位或4位数字开始给起 ，一 秒钟给出一个，让患者重 
复刚才的数申，然后逐渐增加给出数串的长度，直到患者不能完整重复为止。所用的数串必须 
足随机、无规律 nf 循的，比如不能使用电话号码。逆行性数字广度试验则是让患者反向说出所 
给岀的数串，这是一种史•为 M 杂的测试，需要保存和处理数串的能力。一般顺行性数字广度试 
验的成绩优于逆行性数字广度试验，后者成绩不应低于前者的2个以上。 

2 . 短时记忆检查方法先让患者记一些非常简单的事物，比如橙子、雨伞或汽车，或更为复 
杂一些的短句，比如“张三， 复兴路 42号，上海”，其屮各条目应属于不同的类别，确认记住这些 
条目后再继续进行其他测试，约5分钟后再次询问患者对这些词条的回忆情况。有严重记忆障 
碍的患者小•仅不能回忆起刚才的词条，可能连所问所指是什么都想不起来;有些患者在提醒下 
可以想起来，或者在同表中可以找出。在提示或词汇表的帮助下回忆起来的患者提示能储存信 
息但有提取 障碍； 当提示及词汇表都没有作用时，提示有存储障碍。早期痴呆的患者可能仅表 
现提取障碍。 

3. 长时记忆检查方法包括在学校学习的葸础知识1如国家首都、著名 人物； 当前信息如在 
位主席、总理及相关公众 人物； 自己的相关信息，如家庭住址和电话号码等。 

(二） 计算力 

计算力可通过让患者正向或反向数数、数硬币、找零钱来进行检查。一般常从最简单的计 
算开始，如 “2+2=? ”; 或者提出简单的数学计算题，如:“芹菜2元1斤，10元买几斤？ ”。检查 
计算能力更常用的方法是从100中连续减 7( 如果不能准确计算，则让患者从100连续减3)。此 
时还耑注意力和集中力的参与麵 。 

(三） 定向力 

定向力检查时可细分为时间定向力(增期几、年、月、 H 、季节)、地点定向力(医院或家的位置) 
和人物定向力（能内认出家属和 4 {管阪师等 X 、该检查：嬰患者在汴意力集中的状态下进行、、 
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(四） 失语 

失语 （ aphasia ) 检查前应首先确定患者意识清楚，检查配合。临床检查也括六个7/而：口语 
表达、听理解、复述、命名、阅读和书写能力，对其进行综合评价有助于失语的临床诊断 

1. 口 语表达检查时注意患者谈话语量、语调和发音，说话是否费力，布无沿法功能或语句 
结构错误，有无实质词或错语、找词困难、刻板语言，能否达义等。具体分如下 儿种： 

(1) H 语流 畅性: 有无言语流利程度的改变，可分为流利性言语和非流利性 m 语. 

(2) 语音 障碍: 有无在发音、发声器官无障碍的情况下言语含糊不淸，是否影响苦调和韵律。 

(3) 找词困 难:有 无言语中不能自由想起恰当的词汇或找词的时间 延艮: 

(4) 错语、新语、无意义杂乱语及刻板 言语: 有无表达中 使用: ①语音或语义错误的 ㈣ ； ②无 
意义的新创造出 的词; ③意义完全不明了的成串的音或 单词； ④同样的、无意义的同、同姐或句 
子的刻板持续重复。 

⑸语法障 碍:有 无难以组成正确句型的状态 :①失 语法症^•表现为表达的句子中缺乏语法 
功能词，典型表现为电报式 语言; ②语法 错乱: 表现为助词错用或词语位置顺序不合乎沿法规则。 

2_听理解听理解障碍指患者可听到声音，但对语义的理解不能或不完全 。 听■解 J 1. 体检 
查方 法:要 求患者执行简单的口头指令（如 ：“ 张嘴”、“睁 眼”、 “闭眼，，等）和衿语法的复合句 （如： 
“用左手摸鼻子”、“用右手摸左耳朵”等)。 

3. 复述要求患者重复检查者所用的词汇或短语等内容，包括常用词（如铅笔、苹果、大 
衣)、不常用词、抽象词、短语、短句和长复合句等。注意能否一字不错或不漏地准确复述，有无复 
述困难、错语复述、原词句缩短或延长或完全不能复述等。 

4. 命名让患者说出检查者所指的常用物品如手电、杯子、牙刷、钢笔或身休部分的名称， 
不能说出时可描述物品的用途等。 

5. mm 通过让患者朗读书报的文字和执行写在纸 h 的指令等，判定患者对文字的朗读和 
理解能力。 

6. #写要求患者书写姓名、地址、系列数字和简要叙事以及听写或抄写等判定其书写能力。 

(五） 失用 

^ 失用 ( apraxia ) 通常很少被患者内己察觉，也常被医师忽视。检查时可给予口头和书面命令， 
^察患者执行命令、模仿动作和实物演示能力等。注意观察患者穿衣、洗脸、梳头和用餐等动作 

有序和协调，能否完成 g 的性简单的动作如伸舌、闭眼、举 手书 写和系纽扣等。可先让患 

割故简单的动作(如刷牙、拨电话号码 握笔写字等) ，再做复杂动作 (如 穿衣划火柴和点香烟 等)。 

(六） 失认 

agnosia ) 是指患者感觉通路正常而不能经由某种感觉辨别熟识的物体。此种障碍并 
、言语、智能和意识障碍引起，主要包括视觉失认、听觉失认、触觉失认。体象失认也 
为失认的一种，系自身认识缺陷，多不作为常规体检。 

1. 视觉失认给患者看一些常用物品，照片、风景画和其他实物，令其:辨认并用语言或书写 
进行表达。 

2 - 听觉失认辨认熟悉的声音,如铃声、闹钟、敲 m 茶杯和乐曲声等。 

3. 触觉失认令患者闭目，止其触摸手中的物体加以辨认。 

(七） 视空间技能和执行功能 

町让患者_一个钟面，填上数字，并在指定的 时间上 阃出表针。此项检查须视空间技能和 
执行功能相互协助，若出现钟面缺失或指针不全，提示两者功能障碍。 

_、脑神经检托 

在临床 . I :作中，脑神经检查对神经系统疾病定位诊断有重要意义。对脑神经进行检查时， 
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应确定是否苻异常、异常的范 m 及其关联情况。 

( 一 ) [臭神经 

嗅神经属于中枢神经.是特殊的感觉神经。 

1. 检查方法 H 先询问患者有无嗅幻觉等主观嗅觉障碍，然后让患者闭目，先后堵塞一侧鼻 
孔，用带有花香或 iL : 他香味(非挥发性、非刺激性气味）的物质，如香皂、牙和香烟等置于患者受 
检办孔，患者应该能够区分 有无气 味，并说 出牙钎 与香烟的气味不同 即可。 醋酸、乙醇和甲醛溶液 
等刺激性物质可刺激7叉神经末梢,不宜被用于嗅觉检查 3 菸腔有炎症或阻塞时不能做此检查。 

2. 异常表现和定位 

(1) 嗅觉丧失或减退：头而部外伤累及嗅神经常导致双侧嗅觉 丧失； 嗅沟处病变如脑膜瘤等 
压迫嗅球、嗅朿多引起一侧嗅觉丧 失； 嗅觉减退也可见于帕金森病和阿尔茨海默病等。 

(2) 嗅觉过 敏：多 见于疮症。 

(3) 幻嗅 ：嗅 中枢的刺激性病变可引起幻嗅发作,如颞叶癫痫。幻嗅还可见于精神分裂症、 
乙醇戒断和阿尔茨海默病等。 

(二） 视神经 

视神经属于中枢神经，主要检查视力、视野和眼底。 

1 . 视力 代表视网膜黄斑中心凹处的视敏度，分为远视力和近视力。 

(1) 远 视力： 通常采用闽际标准视力表，自上而下分为12行，被检者距视力表 5 m ， 使 1.0 这 
一行与被检眼在同•高度，两眼分别检查，把能分辨的最小视标记录下来，例如“右眼1.5,左眼 
1.2”。视力的计算公式为 V = d / D ， V 为视力， d 为实际看见某视标的距离 , D 为正常眼看见该视标 
的距离，如5/10指患若在 5 m 处能看清正常人在 10 m 处能看清的视标，视力为0.5。戴眼镜者必 
须测裸眼视力和矫正视力。 

(2) 近视力 :常用 的有标准视力表，被检眼距视标 30 cm 测定，在充足的照明下，分别查左眼和右 
HI , 1-1 上而下逐彳亍认读视标，直到不能分辨的一行为止,前一行标明的视力即代表患者的实际视力。 

正常远视力标准为 U )， 如在视力表前 lm 处仍不能识别最大视标，可从 lm 开始逐渐移近， 
辨认指数或眼前手动，记录距离表示视力。如在 50 cm 处能说出指数，则视力=指数 /50 cm ; 如 
不能辨认眼前手动，可在暗室中用电简照射眼，记录看到光亮为光感，光感消失为失明。 

2. 视野 是双眼向前方间视不动时所能看到的空间范围，分为周边视野和中心视野（屮央 
30。以内) 0 

(1) 周边视野检 查:① 手动法(对向法)粗略测试，患者与检查者相距约 lm 对面而坐，测试左 
眼时，受试者遮右眼，左眼注视检查者右眼，检查者遮左眼，用示指或视标在两人中间等距离处 
分别从颞 h 、 颞下 、鼻上和鼻下等方位自周围向中央移动，嘱患者看到后告知，可与检査者的正 
常视野比较。②用周边视野计可精确测定，常用者为直径 3 mm 的白色视标、半径为 330 mm 的视 
野汁，其范围是鼻侧约60°，颞侧约90°，上方约55°，下方约70°，外下方视野最大。 

(2) 中心视野检 查：目 标可以是检查者的脸，患者遮住一只眼睛，然后询问是否可以看到整 
个检查者的脸。如果只能看到一只眼睛或没看到嘴，则吋能存在中心视野缺损。必要时可用精 
确的视野计检查。在中心视野里有一椭圆形的生理盲点，其中心在固视点外侧。 

3. 眼底 眼底检查时患者背光而坐，眼球正视前方。检查右眼时，医师站在患者右侧，冇手 
持检眼镜用右眼观察 眼底； 左眼相反。从离开患者 50 cm 处开始寻找并逐渐窥入瞳孔，观察时检 
眼镜要紧贴患者面部，-般不耑散瞳。正常眼底可见视乳头呈圆形或椭圆形，边缘淸楚，色淡红， 
视乳头中央区域的生理凹陷清晰，动静脉伴行，动脉色红，静脉色暗，动静脉比例为2 : 3。检查 
后应记录视乳头的形状大小、色泽、边缘以及视网膜和血管情况。 

4. 异常表现和定位 

( 1 ) 视力障碍和视野 缺损: 单侧视交义前和双侧视交叉后病变均可引起视力减退，如双侧视 


t 记 
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记 


皮质病变可导致皮 质盲; 视觉传人通路上的病变可引起视野缺损，如-侧枕叶病变出现对侧偏 
盲和黄斑 冋避; 视交叉中部病变(如垂体瘤、颅咽管瘤）使来自双眼敁侧的视网膜纤维受损，引起 
双颞侧 偏盲; 视束或外侧膝状体病变引起对侧同向性 偏盲; 视辐射下部受损（颞叶 P 部病变）引 
起对侧同向性上象 限盲; 视辐射上部受损（顶叶肿瘤或血管病变）引起对侧同向性下象限 W 。 

(2) 视乳头异常（图 4-3): ①视乳头水肿 （ papilledema ): 是最常见的视乳头异常，表现为视乳 
头异常粉红或鲜红，边缘模糊，血管被肿胀的视乳头拱起，静脉扩张，可见出血和渗出，足颅内压 
增高的客观体征。②视神经萎缩 （optic atmphy ): 根据病因分为原发性视神经萎缩和继发性视神 
经萎缩。前者表现为视乳头普遍苍白而边界清楚，见于中毒、眶后肿瘤直接迫、球后视神经炎、 
视神经脊髓炎、部分变性病等。继发性视神经萎缩表现为视乳头普遍苍白而边界不淸楚，常见 
于视乳头水肿和视乳头炎的晚期等。 



图 4-3 视乳头异常 
A . 视神经萎缩 B . 视乳头水肿 


(三）动眼神经、滑车神经和展神经 

动眼神经、滑车神经和展神经共同支配眼球运动，可同时检查。 

1 - 外观观察睑裂是否对称，是否有上睑 下垂; 观察眼球有否前突或内陷、斜视和 M 向偏 
斜、眼震等自发运动。 

2 - 眼球运动让患者头部不动，两眼注视检查者的手指，并随之向各方向转动，并检奄辐辕 
动作。观察有否眼球运动受限及受限方向和程度，有无复视和眼球震颤。 

3. 瞳孔及其反射观察瞳孔大小、形状、位置及是否对称。正常瞳孔呈规则圆形，双侧等大， 
位置居中，直径为 3-4mm, 小于 2mm 为瞳孔缩小，大于 5mm 为瞳孔扩大，何儿童的瞳孔稍大， 
老年人稍小。需要在亮处和暗处分别观察瞳孔大小以及以下 内容： 

(1) 对光反射 （light reflex): 是光线刺激引起的瞳孔收缩，感光后瞳孔缩小称为直接对光反 
射，对侧未感光的瞳孔也收缩称为间接对光反射。检查时嘱患者注视远处，用电筒光从侧方分 
别照射瞄:孔，观察收缩反应是否灵敏和对称。如受检侧视神经损害，则直接和间接光反射均迟 
钝或 消失; 如受检侧动眼神经损害，则直接光反射消失，间接光反射保留。 

⑵调 )) 反射 （anommodation reflex): 患者两眼注视远方，再突然注视面前 20cm 处正卜_方的 
近物（辐辏动作)，出现两眼会聚、瞳孔缩小。 

4. 异常表现和定位 

( 1 ) 眼睑下垂 (ptosis)：Homer 综合征 、动 眼神经麻痹 、夕 卜伤等可引起单侧眼睑 F 垂; Miller- 
Fisher 综合征可引起双侧眼睑 下垂; 单侧或双侧眼睑下垂也可见于某些肌病和神经肌肉接头疾 
病，需注意鉴別。 

(2) 服外肌麻痹 musde palsy): ①中枢性眼肌麻痹 ：如核 卜•性水平凝视麻痹见于 
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脑外伤 、丘脑 出血及索及脑桥的血管病、变性病和副肿 
瘤性脑病;飛麵视麻換见于影响到I卜脑被盖区的广泛 
病变。核间性眼肌麻痹和一个半综合征多见于脑卒中 
和多发性硬化 ， w m 性眼肌麻 啤:可 见于动眼神经、滑 
车神经和展冲经核性和冲经本身的损害(图4-4)，如各 
种脑干综合征、海绵窦病变、脑动脉瘤和天藉裂孔疝等。 

(3) 服以 （nystagmus ): "f 衣•现为钟摆样、急跳性、凝 
视诱发性、乖直样、路路板样和旋转性眼说等，见于多 
种病因，如_ ( 中枢性或周 m 性)和小脑性病变等。 
检查时应 i d 尕出现眼 G 时的凝规位 K 、方向、幅度，是 
否有头位改变等诱发 W# 和眩牮等伴随症状。 

(4) 瞳孔 (pupil) :平纯 1® 孔不等大可见于20%的正常 
人群，通常这种差异 <lmm - _孔异常通常为一侧性，扩 
大见于中脑顶盖区病变、动眼神经麻痹、睫状肌及其神经 
节内副交感神经 病变; 缩小见于交感神经通路病变、阿一 
罗瞳孔等。除大小不等外，肺:孔异常表现还包括反应差 
和形状不规则等。检查脑孔的大小、反应性和形状可为 
评价向视神经到中脑的祌经系统通路病变提供信息。 

(四）三叉神经 

H 叉神经 （trigeminal nerve) 为混合神经，主要支配 
而部感觉和咀嚼肌运动。 

1. 面 部感觉 用關头针、棉签未端搓成的细毛及盛 
冷热水试管(或音叉表时 ) 分别测试面部三叉神经分布区 
皮肤的痛、温和触觉，用音叉测试振动觉，两侧及内外对比。 

2. 咀嚼肌运动 首先观察是否有颞肌、咬肌 萎缩： 
检杏肌容积时，嘱患者张闭口， M 时用双手触诊双侧颞 
肌或咬 肌:检 奔咬肌和颞肌肌力时，用双手灰紧双侧颞 
肌或咬肌，让患者做咀嚼动作，感知两侧肌张力和肌力 
是否对称等;检查翼状肌时，嘱患者张口，以上下门齿中 
缝为标准，判定下颌冇无偏斜，如下颌偏斜提示该侧翼 
状肌瘫痪，健侧翼状肌收缩使下颌推向患侧（图 4-5)o 

3. 反射 



D 

图 4-4 右眼完全性动眼神经麻瘦 


A. 上睑下垂 B. 上视不能 
C. 外展正常 D. 内收不能 



⑴角膜反射 （ corneal reflex ) ( V r \11 反射):检查者图 4-5 右侧三叉神经损害致张口时 
用细棉絮轻触角膜外缘，注意勿触及睫毛、巩膜和瞳孔 下颌偏向右侧 

前面。正常表现为双服瞬目动作，受试侧瞬固称为直 

接角膜反射，对侧瞬 H 1 为间接角膜反射。细棉絮轻触结合膜也可引起同样反应，称为结合膜反 
射。叩击眉间区，止:常表现为双眼瞬 LI 动作不超过 1() 次，称为眉间反射。 

(2) 下颌反射 (jaw reflex) (V r V; 反射) :嘱患 者略张口，检查者将拇指置于患者下颌中央， 
然后轻叩拇指，引起患者下颌快速 I :提，正常人一般不易引出。 

4 . 异常表现及定位二. 叉神经眼支、上颌支或下颌支区域内各种感觉缺失见于周闹性病 


变;泎葱皮样分离性感觉障碍见于核性 病变; 咐嚼肌无力或萎缩见于三义神经运动纤维受损;前 
伸下颌时，中枢性义神经损害下颌偏向病灶对侧，周围性(核性及神经本身）三义神经损害下 
颌偏 M 病灶同侧;检杏-侧角膜反射发现双侧角膜反射消失，见于受试侧 二 :义祌经麻痹，此时健 
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侧受试则双侧角膜反射 存在; 下颌反射活跃，见于双侧锥体束病变3 

(五）面神经 

面神经为混合神经，主要支配面部表情肌运动，尚支配舌前2/3味觉纤维。 

1. 面肌运动 先观察额纹、眼裂、鼻唇沟和口角是否对称、有无肌症挛，然后让患荞做蹙额、 
皱眉、瞬目、示齿、鼓腮和吹哨等动作，可分别检查面神经的5个周闹分 支:①颞支： 皱眉和 蹙额； 
②颧 支:用 力闭目，使眼睑不被检查者 扒开； ③颊支 :笑、 露齿和 鼓腮; ④下颌缘 支：橛 嘴、吹哨； 
⑤颈支 :使口 角伸向外下，冷笑，观察有无瘫痪及是否对称。 

2. 感觉 首先检查患者的味觉。嘱患者伸舌，检查者以棉签蘸少许食 ■治盐 、船或奎宁溶 
液，轻涂于一侧舌前2/3，患者不能讲话、缩舌和吞咽，然后让患者用手指出事先写在纸上的甜、 
咸、酸、苦四个字之一。患者于测试前要禁食和禁烟数小时，测试时谣屏气以避免嗅觉的千扰。 
先试可疑侧，再试对侧，每试一种溶液需用温水漱口。面神经损害可使舌前2/3味觉丧失。此外， 
尚需检查外耳道和耳后皮肤的痛、温和触觉及有无 疱疹; 询问患者是否有听觉过敏现象。 

3. 反射 

(1) 角膜反射 :见第 V 对脑神经。 

⑵眼轮匝肌反射 :检查 者的拇、示指将患者的外眦拉向一侧，用诊锤敲击拇指可引起冏侧 
眼轮匝肌明显收缩(闭目 ) ，对侧眼轮匝肌轻度收缩。周围性面瘫吋眼轮匝肌反射减低，中枢性面 
瘫面肌痉挛时此反射增强。 

(3) 掌颏反射 :敲击 或划手掌引起同侧颏肌收缩，该病理反射提示锥体朿受损。双侧喂颏反 
射阳性也可见于正常老年人。 

4. 副交感 膝状神经节或其附近病变可导致同侧泪液减少，膝状神经节远端病变可导致同 
侧泪液增多。 


5. 主要异常表现及定位 

( 1 ) 周围性面瘫导致眼裂上、下的面部表情肌均瘫痪， 
表现为患侧鼻唇沟变浅，瞬目减慢、皱纹减少以及眼睑闭合 
不全，睫毛征阳性 c 正常人在强力闭眼时，睫毛多埋在上下 
眼睑 之中； 当面神经麻痹时，嘱患者强力闭眼，则睫毛外露 
(图 4 _6)，称睫毛征阳性，可见于面神经管病变、 Bdl 麻痹等。 
刺激性病变可表现为面肌痉挛。 

(2) 中枢性面瘫只造成眼裂以下的面肌瘫痪，病变在一 
侧中央前回下部或皮质脑干束，常见于脑血管病。 

(六）位听神经 



图 4-6 右侧面神经麻痹时的睫毛征 


位听神经分为蜗神经和前庭神经两部分。 

1. 蜗神经常用耳语、表声或音叉进行检杏，声音由远及近，测量患者单耳（另侧塞住）能 
够听到声音的距离，再同另侧耳比较，并与检查者比较。用电测听计检测可获得准确资料。 

⑴ Rinne 试验：比较骨导 （hone conduction ， BC ) 与气好 （air conduction , AC ) 的听敏度，将振 
动的音叉(频率 128 Hz ) 置于受试者耳后乳突部(骨导)，听不到声音后速将音叉置于该侧耳旁（气 
#) ，直至气导听不到声音，再检查另一侧。正常情况下，气导能听到的时间长于骨导能听到的时 
间，即气导 > 骨导，称为 Rinne 试验阳性。传异性耳聋时，竹导 > 气导，称为 Hinne 试验 阴性; 感 
音性耳聋时，虽气导 > 骨导，但两者时间均缩短。 

⑵ Welw 试验.•将振动的咅叉置于患者额顶正屮，比较双侧骨导。正常时两耳感受到的声音 
相同，传 导性球 聋时患侧较响，称为 Welw 试验 阳性; 感音性耳聋时健侧较响，称为 Weher 试验阴性。 


2. 前庭神经检查时可观察患者的 n 发性症状，如眩晕、呕吐、眼球餛颤和平衡障碍等，也 


可进行冷热水试验和转椅试验，分别通过变温和加速刺激引起两侧前庭神经核接受冲动不平衡 
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图 4-7 右侧舌咽、迷走神经麻痹 
致腭垂偏向左侧 


而诱发服 U 冷热水试验吋患者卯卧，头部抬起30°，灌注热水 时眼虛 快相向同侧，冷水时快相 
向对侧，正常时眼以持续 1.5 〜2秒，前庭神经受损时该反应减弱或消失。转椅试验让患者闭目坐 
在旋转椅卜.，头部前 M 80。，向 一侧 快速旋转后突然停止，让患者睁眼注视远处，正常应出现快 
相与旋转方向相反的眼 C ， 持续约30秒，如<15秒提示前庭功能障碍。 

3. 异常表现和定位蜗神经的刺激性病变出现耳鸣，破坏性病变出现耳聋。传导性耳聋见 
于外耳或中」:卩病变；感 n 性邛讳主要见于内耳或耳蜗神经病变。眩辇、呕吐、眼球颤和平衡障 
碍见 T 前庭神经 病变； 冷热水试验和转椅试验有助于前庭功能障碍的评价。 

(七） 舌 咽神经、迷走神经 

舌咽神经、迷走神经&解剖与功能上关系密 
切，常同时受累，故冋时检丧。 

1 . 运动 检齐患疗发音是沂有声音嘶哑、带 
兑音或完全失音。嘱患者发“啊”音.观察双侧软 
腭抬举是否一致，腭垂是否偏斜。一侧麻痹时，患 
侧腭弓低垂，软腭 t 提差，腭垂偏向健侧(图 4-7); 

双侧麻痹时，腭垂虽席中，但双侧软腭抬举受限， 

甚至完全不能。此外 W 洵问患者足否有饮水呛咳。 

2. 感觉用棉签或乐古板轻触患者两侧软腭及咽后壁黏膜，询问其有无感觉。 

3. 味觉否_神经支配舌后1/3味觉，检查法同而神经。 

4. 反射 

(1) 咽反射 （gag reflex ) :嘱 患者张口，用压舌板分别轻触两侧咽后壁，正常岀现咽肌收缩和丙 
后缩(作呕反应),舌_、迷走神经损害时，患侧咽反射减弱或消失。 

(2) 眼心反射 (ocnilorardiar reflex ): 检查者用中指与示指对双侧眼球逐渐施加压力20 〜 30秒， 
正常人脉搏可减少10〜12次/分。此反射 由三叉 神经眼支传入，迷走神经心神经支传出，迷走神 
经功能亢进者反射加强（脉搏减少12次/分以上)，迷走神经麻痹者反射减退或消失。 

(3) 颈动脉窠反射 （carotid sinus reflex ): 检查者用示指与中指压迫一侧颈总动脉分叉处引起 
心率减慢，反射巾 古咽神 经传人，由迷走神经传 

出。颈动脉窦过敏患者按压时可引起心率过缓、 

血压下降和辇厥，须谨慎行之。 

5. 异常表现和定位 

(0 真性球麻痹 ：• ，或双侧舌咽神经、迷走 
神经 F 运动神经元损害引起唇、腭、诉和声带麻 
痹或肌肉本身 的无力 被称为真性球麻痹。一侧舌 
咽神经、迷走神经麻痹时吞咽 W 难不明显。 

(2) 假性球麻痹 ：双侧 皮质脑干束受损产生 
假性球麻痹，咽反射存在甚至亢进，而肌肉萎缩 
不明显，常伴有下领反射活跃和强哭强笑等。 

(3) 迷走神经受刺激时可出观咽肌、舌肌和 
胃痉挛。 

(八） 副神经 

副神经为运动神经，司向对侧转颈及同侧耸 
) fu 检杳时 i 上患者对抗阻力向两侧转颈和耸肩 
⑽ 4-8)，检杏胸锁乳突肌和斜方肌卜.部功能，比 
较双侧的 AJL 力和坚实度、副神经损害时向对侧转 
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颈和同侧耸肩无力或不能，同侧胸锁乳突肌和斜方肌萎缩、垂肩和斜颈 = 

(九）舌下神经 

舌下神经为运动神经，常与舌咽、迷走神经一起引起真性球麻痹_观察古在「1腔内位置及 
形态，然后观察有否伸舌偏斜、舌肌萎缩和肌束颤动。嘱患者做舌的侧方运动，以古尖隔❼而颊 
顶住检查者手指，比较两侧舌肌肌力 3 

异常表现及定位 :①核 下性病 变:仲 古偏向患侧，伴同侧舌肌萎缩。双侧古下神经麻痹时丙 
不能伸出口外，出现吞咽困难和构音 障碍; ②核性损 害：除 h 述核下性病变的表现夕卜，还吋见 fr 
肌 束颤; ③一侧核上性 损害: 伸舌偏向病灶对侧，无否肌萎缩或束颤 。 

IL 运动系统检丧 

运动系统检查包括观察肌容积、肌张力、肌力、不自主运动、共济运动、姿势和步态等.可检 
测患者主动运动或对抗阻力的能力，并观察肌肉的运动幅度和运动持续时间 C 

(-) 肌容积 

肌容积 （ muscle hulk ) 检查是观察和比较双侧对称部位肌肉体积，有无肌蒌缩、假性肥大，若 
有，观察其分布范围。除用肉眼观察外，还可以比较两侧肢体相同部位的周径，相差大于者 
为异常。观察有无朿颤，还可以用叩诊锤叩击肌腹诱发朿颤。下运动神经元损害和肌肉疾病可 
见肌 萎缩; 进行性肌营养不良可见肌肉假肥大，表现为外观肥大、触之坚硬，彳11肌力弱，常见 T 腓 
肠肌和三角肌。 

(二） 肌张力 

肌张力 (muscle tone ) 是肌肉松弛状态的紧张度和被动运动时遇到的阻力。检杏时嘱患者肌 
肉放松，触摸感受肌肉硬度，并被动屈 
伸肢体感知阻力。 

1. 肌张力减低 表现为肌肉弛缓 
柔软，被动运动阻力减低，关节活动范 
11扩大。见于下运动神经元病变（如多 
发性神经病、脊髓前角灰质炎)、小脑病 
变、某些肌源性病变以及脑和脊髓急性 
病变的休克期等。 

2. 肌张 力增高表现为肌肉较硬， 

被动运动阻力增加，关节活动范围缩 
小，见于锥体系和锥体外系 病变。 前者 
表现为痉挛性肌张力增高 ， 上肢屈肌和 
下肢伸肌张力增高明显，被动运动开始 
时阻力大，终了时变小，称为折刀样肌 
张力 增高; 后者表现为强直性肌张力增 
高，伸肌 与屈 肌张力均增高，向各方向 
被动运动时阻力均匀,也称为铅管样(不 
伴震颤)或齿轮样肌张力增高(伴靈颤)， 

见图4-9。 

(三） 肌力 

肌力 ( muscle strength ) 是指肌肉的 
收缩力，一般以关节为中心检赉肌群的 
伸、屈、外展、内收、旋前和旋后等功能， 




图 4-9 肌张力增高 
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适用于 I :运动冲经允病变& 问闹 神经损寄_引起的瘫痪。但对单神经损害(如尺神经、正中神经、 
烧神经、腓总神经）和尼[限性脊髓前 ft 病变(如脊髓前角灰质炎)，需要对相应的单块肌肉分别进 
行检查。 

1. 六级 （0 级〜5级）肌力记录法险查时让患者依次做有关肌肉收缩运动，检查者施予阻 
力，或嘱忠芥爪力维持坫•姿势时，检查者用力改变其姿势，以判断肌力（表 4-3), 


表 4-3 肌力的六级记录法 


0级 

完全榧痪，肌肉无收缩 

1级 

肌肉可收缩， ffl 不能产生动作 

2级 

肢沐能在床趾 . L 移动，但不能抵抗自身重力，即不能抬起 

3级 

肢体能抵抗觅力离开床面，但不能抵抗阻力 

4级 

肢(本能做抗阻力动作，但不完全 

5级 

止常肌力 


2. 肌群肌力测定4分別选择下列运动 :①肩:外展 、内 收; ② 肘:屈、伸; ③ 腕:屈 、伸;④指: 
屈、伸;⑤鵂士:、伸、外展、内 收; ⑥膝士: 、伸; ⑦踝 :背屈 、跖 屈; ⑧趾:背屈、跖 屈; ⑨颈 :前屈 、后伸; 
⑩姐 干:仰 卧位抬头和府，检查者给予阻力,观察腹肌收缩力;俯卧位抬头和肩，检查脊旁肌收缩力： 

3. 各主要肌肉肌力检杏方法见丧4-4。 


表 4-4 主要肌肉肌力检查方法 


肌肉 

节段 

神经 

功能 

检查方法 

=角肌 

(：5~6 

腋神经 

上臂外展 

上臂水平外展位，检杳者将肘部向卩压 

肱二头肌 

C 5 〜6 

肌皮神经 

前 ¥.? 屈曲和外旋 

维持肘部屈曲、前臂外旋位，检查者使其伸 
直并加阻力 

肱桡肌 

(：5~6 

桡神经 

前 W 屈曲、旋前 

前臂旋前，之后屈肘，检査者加阻力 

肱-[头肌 

C 7 〜8 

桡祌经 

前臂伸直 

肘部做伸直动作，检查者加阻力 

腕仲肌 

C 6-8 

樹中经 

腕部仲直 

维持腕部背屈位，检查者自手背 

腕屈肌 

C 6- T 1 

正中神经、尺 
神经 

腕部屈曲 

维持腕部掌屈位，检查者自手掌上抬 

伸指总肌 

(:6〜8 

桡神经 

2〜5指 掌指关 节伸直 

维持指部伸直，检查者在近端指节处加压 

拇指伸肌 

C 7-8 

桡神经 

拇指关节伸直 

伸拇指，检査者加阻力 

拇屈肌 

C 7 〜 T 1 

止中神经、尺 
神经 

拇指关节屈曲 

屈拇指，检查者加阻力 

指屈肌 

C 7- T 1 

正中祌经、尺 
神经 

指关节屈曲 

屈指，检査者于指节处上抬 

梭侧腕屈肌 

C 6 〜7 

正中神经 

腕屈曲和外展 

维持腕部屈曲,检查者在桡侧掌部加压 

尺侧腕屈肌 

C 7 〜 T 1 

尺神经 

腕#屈曲和内收 

维持腕部屈曲，检查者在尺侧掌部加 re 

髂腰肌 

12-4 

腰丛、股神经 

髋部屈曲 

仰卧，屈膝，维持髋部屈曲，检查者将大腿 
往足部推 

股四头肌 

L 2 〜4 

股神经 

膝部伸 it 

仰卧，伸膝，检查者屈曲之 

股内收肌 

L 2-5 

W 孔神经、坐 
骨神经 

股部内收 

仰卧，下肢伸直，两膝并拢，检查 •# 分开之 

股二头肌 

L 4- S 2 

坐借神经 

膝部_1| 

俯卧，维持膝部屈曲，检查者加阻力 
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续农 


肌肉 

节段 

神经 

功能 

检查方法 

臀大肌 

L 5 〜 S 2 

臀下神经 

髋部伸直 

仰卧，膝部屈曲90°，将膝部抬起，检丧者 
加阻力 

胫前肌 

L 4-5 

腓深神经 

足部背屈 

足部背屈，检查者加阻力 

腓肠肌 

L 5- S 2 

胫神经 

足部跖屈 

膝部伸直，跖屈足部，检夼者加阯力 

姆伸肌 

L 4 〜 S 11 

腓深神经 

© 趾伸寅和足部背屈 

姆趾背屈，检杳者加阻力 

姆屈肌 

L 5' S 2 

胫神经 

姆趾跖屈 

I ® 趾跖屈，检查者加阻力 

趾伸肌 

L 4 〜 S 1 

腓深神经 

足2〜5趾背屈 

伸直足趾，检查者加阻力 

趾屈肌 

L 5 〜 S 2 

胫神经 

足趾跖屈 

妬屈足趾，检淹者加卩 R 力 


4. 轻瘫检查法不能确定的轻瘫可用以下方法 检查： 

( 1 ) 上肢平伸试验 ( 图 4 -1 0 A ): 双上肢平举，掌心向上，轻瘫侧上肢逐 渐下乖 和旋前 ( 嗲心向内)。 

(2) Rarre 分指试验:相对分开双手五指并伸直，轻瘫侧手指逐渐并拢屈曲。 

(3) 小 指征: 双上肢平举，手心向下，轻瘫侧小指常轻度外展。 

⑷ Jackson 征:仰 卧位双腿伸直，轻瘫侧下肢常呈外旋位。 

⑸下肢轻瘫试验（图 4 _10 B ): 俯卧位，双膝关节均屈曲成直角，轻瘫侧小腿逐渐下落。 




图 4-10 轻瘫检查法 
A* 上肢轻瘫试验 B. F 肢轻瘫试验 

(四） 不自主运动 

不自主运动 (involuntary movement ) 是观察患者有否不能随意控制的舞蹈样动作、手足徐动、 
肌束颤动、肌痉挛、處颤(静止性、动作性和姿势性）和肌张力障碍等，以及出现的部位、范 | 韻、程 
度和规律，与情绪、动作、寒冷、饮酒等的关系，并注意询问既往史和家族史， 

(五） 共济运动 

共济运动 ordinatirm hkw ⑽⑼ t) 检查替先观察患者常活动 ，如 吃饭、穿衣、系 纽扣 、取物、 
书写、讲话、站立及步态等是杏协调，有尤动作性餛颤和语 H 顿挫等，然后再检丧以 F 试验： 
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1 . 指 B 试验 （ finger - to-nose test ) 嘱患者用示指尖触及前方距其 0.5 m 检查者的示指，再触 
自己的毋尖，用不 InJ 、速度、睁眼与闭眼反复进行，两侧比较（图4-11)。小脑半球病变可见 

指鉍不准，接近丨 I 标吋动作迟缓或出现动作(意向）性孬颤，常超过目标(过指)，称为辨距不良 
( dysmetria )： 感觉性 -J 啸失调睁眼指毋时无闲难，闭眼时发生障碍。 



2. 反击征也称为 Holmes 反跳试验。嘱患者收肩屈肘，前臂旋后、握拳，肘关节放于桌 t 
或悬空靠近身休，检查者用力拉 It : 腕部，受试者屈肘抵抗，检查者突然松手。正常情况下屈肘动 
作立即停止，不会击中自己。小脑疾病患者失去迅速调整能力，屈肘力 fi 使前臂或掌部碰击自 
己的肩膀或面部（图4-12)。 




3. 跟一膝一胫试验 （ heel - knee-shm test ) 取仰卧位， h 举一侧下肢，用足跟触及对侧膝盖, 
再沿肿骨前缘卜•移 U 冬1 4-13), 小脑损害抬腿触膝时出现辨距不良和意向性震颤，下移时摇晃不 


笔记 
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稳; 感觉性共济失调闭眼时足跟难寻到膝盖。 

4. 轮替试验 嘱患者用前臂快速旋前和旋后（图4-14)，或一手用手掌、手竹迩续夂替拍打 
对侧手掌，或用足趾反复快速叩击地面等。小脑性共济失调患者动作笨拙，节律慢 \(\} A - 1办凋，称 
轮替运动障碍 ( disdiadochokinesia ) n 




C . 沿胫骨前缘下移 


5. 起坐试验取仰卧位，双手交叉置于胸前，不用支撑设 
法坐起。正常人躯干屈曲并双腿下压，小脑病变患者髋部和躯 
干屈曲，双下肢向上抬离床面，起坐困难，称联合屈曲征。 

6. 闭目难立征试验 （ Romherg sign test ) 患者双足并挑站 
立，双手向前平伸、闭目（图4-15)。闭眼时出现摇摆甚至跌倒， 

称为… mherg 征阳性，提示关节位置觉丧失的深感觉障碍。后 
索病变时出现感觉性共济失调，睁眼站立稳，闭眼时 不稳; 小脑 
或前庭病变吋睁眼闭眼均不稳，闭眼更 明显； 小脑蚓部病变向 
前后倾倒，小脑半球和前庭病变向患侧倾倒。 

(六）姿势与步态 

姿势与步态 (stance and gait ) 检查时检查者须从前向、后面 
和侧面分别观察患者的姿势、步态、起步情况、步幅和速度等。 

要求患者快速从坐位站起，以较慢然后较快的速度正常行走， 

然后转身。要求患者足跟或足尖行走，以及双足一前一后地走 
直线：走直线时可令患者酋先睁眼然后闭眼，观察能否保持平 
衡。 站立吋的阔基底和行走时的双足距离宽提示平衡障碍，可 
见于小脑和感觉性共济失调、弥漫性脑血管病变和额叶病变等。 

常见异常步态包括痉挛性偏瘫步态、痉挛性截瘫步态、慌张步态、摇摆步态、跨阈步态、感觉 
性共济失调步态、小脑步态等，详见第三章步态异常。 



感觉系统检杏 

感觉系统检查主观性强，宜在环境安静、患者情绪稳定的情况下进行。检查者〗、 V :耐心细致， 
尽 M 使患者充分配合。检查时_感觉缺失部位查向正常部位，自肢体远端查向近端，汴意左丫 I 、 
远近端对比，必要时重复检查，切忌喑¥性提问，以获取准确的资料。 

( — ) 浅感觉 >c*ns；.iion ) 

1 . 痛觉 检查时用大头针的尖端和钝端交替轻刺皮肤，询问是杏疼痛 
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2. 触觉检 m 中 if 让患-疗闭冃.用棉花捻成细条轻触皮肤,询问触碰部位，或者让患者随着 
检查者的触碰数说出“ 1、2 ……” 

3. 温度觉⑴装冷水 (0 〜 un : )和热水 (40 〜 5( TC ) 的玻璃试管，分别接触皮肤，辨别冷、热感。 
如痛、触觉 X 改变,-般 nj ‘不必再奩温度觉。如有感觉障碍，应记录部位、范围和是否双侧对称等。 

( 二） 深感觉 , |)i n|)riui»t'pli\ <' sensation ) 

1 . 运动觉忠 r^liJ 11, 泣许者用拇指和示指轻轻夹住患者手指或足趾末节两侧，上下移动 
5°左和， U : 忠片辨別“向 k ”、 “向下"移动，如感觉不明显可加大活动幅度或测试较大关节。 

2. 位置觉忠芥 W 丨1，位作片将 K 肢沐摆成某一姿势, ® 患者描述该姿势或用对侧肢体模仿： 

3. 振动觉将振动的疗义柄咒 于骨降 起处，如手指、饶尺骨茎突、鹰嘴、锁骨、足趾、内外踝、 
勝、膝、髂前 h 棘和肋竹等处，洵问有无振动感和持续时间，并两侧对比 。 

(二)复合 ( J ic 1 感觉 （ sensation ,c*orli(*al sensation) 

1. 定位觉患 ^ U ] I I ，用手指或棉签轻触患者皮肤后，让其指出接触的部位。 

2. 两点辨别觉 Ail 片闭 H ，川分开一定距离的钝双脚规接触皮肤，如患者感觉为两点时 
再缩小间距， A 至感觉为一点为止/两点须同时刺激，用力相等。正常值指尖为 2~4 mm ， 手背为 
2 〜 3 f , m ， 躯卜为 6~7 cm 

3. 图形觉患#闭卜 I ，川钝针在皮肤上画出简单图形，如三角形、_形或1、2、3等数字，让 
患者辨川，应双侧对照 

4. 实体觉忠名仰 I I ， 令:1:1:用单手触摸常用物品如钥匙、纽扣、钢笔、硬币等，说出物品形状 
和名称，注意两乎对比. 

七、反射检衡 

反射 （ re 〜 检查包括深反射、浅反射、阵挛和病理反射等。反射的检查比较客观，较少受 
到意识活动的影响，似检查时患各说保持安静和松弛状态。检杳时应注意反射的改变程度和两 
侧是否对称，后者尤为艰要、根据反射的改变可分为亢进、活跃(或增强)、正常、减弱和消失。 

(一）深反射 

深反射为肌腱和关节反射。 

1. 肱二头肌反射 （ hk , e P s reflex ) 由 C 5 〜6支配，经肌皮神经传导。患者坐位或卧位，肘部 
屈曲成直角，检查者左拇指（坐位)或左中指（卧位)置于患者肘部肱二头肌肌腱卜:，用右手持叩 
诊锤叩击左拇或中指，反射为肱二头肌收缩，引起屈肘(「冬1 4-16)。 



坐位检查法 


图 4-16 肱二头肌反射 


卧位检查法 


t 记 
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2 .肱三头肌反射 （ tri Cepsre fl ex ) 由 C 6 〜 7 支配，经桡神经传导。患者坐位或卧位，患者 h 
臂外展，肘部半屈，检杏者托持其上臂，用叩诊锤直接叩击鹰嘴上方肱三头肌肌腱，反射为肱三 
头肌收缩，引起前臂伸展（图 4-17)。 




3. 梭骨膜反射 （radial reflex ) 由 C 5 〜8支配，经烧神经传导。患者坐位或卧位，前特半屈半 
旋前位，检查时叩击桡骨下端，反射为肱桡肌收缩，引起肘部屈曲、前臂旋前（阁 4-18)。 




4. 膝反射 （ km ^ jerk ) 由 L 2 〜4支配，经股神经传导。患者取坐位时膝关节屈曲9()。，小腿 
自然下垂，与大腿呈 直角； 仰卧位时检查者用左手从双膝后托起关节呈120。况曲，方手用叩诊 
锤叩击髌骨下股四头肌肌腱，反射为小腿伸展（图4-19)。 

5. 踝反射 （ankle mfkx ) 由 SI 〜2支配，经胫神经传导。患者取仰卧位，屈膝约90。，呈外展 
位，检查者用左手使足背屈成直角，叩击跟腱，反射为足跖屈；或俯卧位，屈膝 90。 ， 检查者用左沪 
按足跖，再叩击 跟腱; 或患者跪于床边，足悬于床外，叩击跟腱（图 4-20)。 
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6. 阵挛 （ clonus ) 是腱反射高度亢进表现，见于锥体束损害。常见的有：①髌阵挛 （knee 
clonus ): 患者仰卧，下肢伸直，检查荇用拇、•两指捏住髌骨上缘，突然而迅速地向下方推动，髌 
骨发生连续节律性 h 下颤动;②踝阵挛 （ankle clonus ): 较常见，检查者用左手托患者胴窝，使膝 
关节半屈曲， A 手握足前部，迅速而突然用力，使足背屈，并用手持续压于足底，跟腱发生节律性 
收缩，导致足部交替性屈伸动作（图4-21)。 



7. 霍 夫曼征 （ lUfmann 征)由 C 7 〜 T 1 支配， 
经 if . 屮神经传导。患者手指微屈,检查者左手握 
患者腕部，右手小‘指和中指夹住患者中指，以拇 
指快速地向下拨动患者中指指甲，阳性反应为拇 
指屈曲内收和其他各指屈曲 （閲 4-22), 
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8. Rossolimo 征由 L 5- S 1 支配，经腔神经传导。患者仰卧，双下肢伸: ft ，检作#用手 
指或叩诊锤急促地弹拨或叩击足趾跖面，阳性反应为足趾向跖面屈曲（图 4-23). 以往该征与 
Hoffmann 征被列入病理反射，实际上是牵张反射，阳性可视为腱反射亢进表现，见于锥休朿损 
害，也见于腱反射活跃的正常人。 

(二）浅反射 

浅反射是刺激皮肤、黏膜、角膜等引起肌肉快速收缩反应。角膜反射、咽反射和软腭反射见 
脑神经检查。 

1. 腹壁反射 (ahdmninal reflex ) 由 T 7 〜12支配，经肋间神经传导_患者仰1卩卜，双下肢略屈曲 
使腹肌松弛，用钝针或竹签沿肋弓下缘 ( T 7 〜8)、脐孔水平 ( T 9 〜 10) 和腹股沟 h(Tl 1 〜⑵平 行方向， 
由外向内轻划两侧腹壁皮肤，反应为该侧腹肌收缩，脐孔向刺激部分偏移，分别为 I - j |- i 、下腹壁 
反射（图4-24)。肥胖者和经产妇可引不岀。 




2 - 提睾反射 （cremasterir reflex ) 由 L 1 〜2支配，经生殖股神经传导。用钝针自上向下轻划 
大腿上部内侧皮肤，反应为该侧提睾肌收缩使睾丸上提。年老体衰患者 「 if 引不出。 

3. 妬反射 （plantar reflex ) ^ S 1 〜 2 支配，经胫神经传导。用竹签轻划足底外侧，自足跟向 
前至小趾根部足掌时转向内侧，反射为足趾跖屈（图 4-25 A ) 0 




图 4-25 妬反射和 Babinski 征 
A . lF . 常贴反射 B . Babinski fil ; 

4. 肛门反射 (anal reflex ) 由 S 4 〜5支配，经肛尾神经传导。用竹签轻划 KN 周闹 皮肤，正 
常反射表现为肛门外括约肌收缩。 
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1. 巴宾斯基征 （Bahinski sign ) 是经 
典的病理反射,提小锥沐淑受损 ： 检査方 
法同跖反射 JU 性反 Jiz 为跗趾背敁，可 f 卜其 
他足趾扇形展开（阁 4-25B), 也称为沖性跖 
反射。 



2. 巴宾斯基等位征_:0 )(:— k 
征： 由外踝 K 方向前划至足背 外侧; 


图 4-26 Babinski 等位征 


② Oppenhnim 征：门]拇指和小•指沿•前 

缘自卜•向下用力下滑; ③ Scheffer 征:用手挤压 跟腱; ④ Gordon 征: 用手挤压腓肠肌;⑤ Gonda 征: 
用力下压第4 、5 足趾，数分钟后突然放 松; ⑥ Pim 叩征: 轻划足背外侧缘。阳性反应均为趾背屈。 
至于这些等位征阳性反应的病理总义，临床 上一般 认为同 Babinski 征(图 4-26)。 

3. 强握反射指检杏荇用 r •指触投患荞手掌时被强直性握住的一种反射。新生儿为正常 
反射，成人见于对侧额叶运动前 K 病变: 

4. 脊髓自主反射脊髓横贳性病变时,针刺病变平而以下皮肤引起单侧或双侧髋、膝、踝部 
屈曲(三短反射）和 Babinski 征阳性。若双侧屈曲并伴腹肌收缩、膀胱及直肠排空，以及病变以 
下竖毛、出汗、皮肤发红等,称为总体反射。 


八、_役刺激征检丧 


脑膜刺激征包括颈强 i [、克匿格征 （Kernig sign) 和布鲁津斯基征 （Bruckinski sign) 等，颈上 
节段的脊神经根受刺激引起颈强宵，腰骶节段脊神经根受刺激，则出现 Kemig 征和 Bnukinski 
征。脑膜刺激征见于脑膜炎、蛛 M 膜下腔出血、脑水肿及颅内压增高等，深昏迷时脑膜刺激征可 
消失。检査方法 包括： 

1. 屈颈试验患者仰卧，检杳者托患者枕部并使苏头部前屈而表现不同程度的颈强，被动 
屈颈受限，称为颈强直，但需排除颈椎病。正常人屈颈时下颏可触及胸骨柄,部分老年人和肥胖 
者除外。 

2. 克匿格征 （Keniigsign) 患者仰卧，下肢于髋、膝关节处屈曲成直角，检查者于膝关节 
处试行伸直小腿（图4-27)，如伸直受限并出现疼痛，大、小腿间夹角<135。，为 Kernig 征阳性。 
如颈强 （+ ) 而 Kemig 征（- ） ，称为颈强 -Kemig 征分离，见于后颅窝占位性病变和小脑扁桃体 

痛等。 



图 4-27 克匿格征 
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3. 布鲁津斯基征 （Bmdzinski sign ) 患者仰卧屈颈时出现双侧髋、膝部屈曲（图 4-28); — 
侧下肢膝关节屈曲位，检查者使该侧下肢向腹部屈曲，对侧下肢亦发生屈曲(下肢征)，均为 
Brudzinski 征 （ + ) c 



图 4-28 布鲁津斯基征 


九、「1小:神经检杏 


自主神经系统由交感神经和副交感神经系统组成 。 交感神经系统受刺激产生 ：心动 过速、 
支气管扩张、肾上腺素和去甲肾上腺素释放(维持血压)、胃肠道蠕动减弱、排尿抑制、排汗增加和 
瞳孔扩大。副交感神经系统受刺激产 生:心 动过缓、支气管收缩、唾液和汨液分泌增加、胃肠蠕 
动增加、勃起充进、排尿增加和瞳孔缩小。自主祌经检查包括一般检查、内脏和括约肌功能 、 G 
主神经反射和相关的实验室检查等。 

(-) 一般检查 

注意皮肤黏膜和毛发指甲的外观和营养状态、泌汗情况和瞳孔反射等情况。 

1 - 皮肤黏膜颜色(苍白、潮红、发绀、红斑、色素沉着、色素脱失等)、质地(光滑、变硬、增厚、 
变薄 、脱屑、干燥、潮湿等)、温度（发热、发 凉） 以及水肿、溃疡和压疮等。 

2 - 毛发和指甲多毛、毛发稀疏、局部脱毛，指和趾甲变厚、变形、松脆、脱落等。 

3.出汗全身或局部出汗过多、过少或无汗等。汗腺分泌增多时，可通过肉眼 观察； 无汗或 
少汗可通过触摸感知皮肤的干湿度，必要时可进行两侧对比。 

4_瞳孔正常的瞳孔对光反射和调节反射见脑神经部分。 

(二） 内脏及括约肌功能 

注意胃肠功能(如胃下垂、腹胀、便 秘等) ，排尿障碍及性质 （尿急 、尿频、排尿 困难尿 潴留、 
尿失禁、自动膀胱等)，下腹邰膀胱区膨胀程度等。 

(三） 自主神经反射 

1 • 竖毛试验皮肤受寒冷或搔划刺激，可引起竖毛肌（巾交感神经支配）收缩，局部出现竖 
毛反应，毛诞隆起如鸡皮状，逐渐向周围扩散,刺激后7〜10秒最明显，15〜20秒后消失。竖毛反 
应-•般扩展至脊髓横贯性损害的平而停止，可帮助判断脊髓损害的部位。 

2. 皮肤划痕试验用钝竹签在两侧胸腹壁皮肤适度加压划•条线，数秒钟后出现 ft 线条， 
稍后变为红条纹，为正常 反应; 如划线后白线条持续较久超过 5 分钟，为交感神经兴奋性增高； 
红条纹持续较久（数小时)且明显增宽或隆起，为副交感神经兴奋性增高或交感神经麻癖。 

3. 眼心反射详见脑神经检查。迷走神经麻痹者无反应。交感神经功能亢进者压迫后脉 
搏不减慢甚至加快，称为倒错反应。 

(四） 自主神经实 验检查 

1. 血压和脉搏的卧立位试验让患者安静平卧数分钟，测血压和1分钟脉搏，然后嘱患者 
直立，2分钟后复测血压和脉搏。 lE 常人血压下降范闱为 lOmmHg ， 脉搏最多增加10〜12次/分、 
特发性直立性低血压和 Shy - Drager 综合征的患者，站、>*.后收缩《降低多 20 mmH g , 舒张麟低 
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^ lOmmHg ， 脉傅次数增加或减少超过 KM 2 次/分，提示自主祌经兴奋性増高。 

2. 汗腺分泌 发汗试验(織淀粉 法): 先将碘 2 g 、 蓖麻油 10 ml 与96%乙醇 100 ml 配制成碘液， 
涂满全身，待 T 后均匀涂淀粉，皮下注射毛果芸香碱 10 mg 使全身出汗。淀粉遇湿后与碘发生反 
应，使出汗处皮肤变蓝，无汗处皮色不变：该试验可指示交感神经功能障碍范围。头、颈及上胸 
部交感神经支配来肉(:8〜 T 1 符髓侧角，节后纤维由颈上(至头)和颈中神经节(至颈、上胸) 发岀; 

匕肢交感神经支配来 n T 2 〜8,节后纤维由颈下神经节 发出; 躯干交感神经支配来自 T 5~ 12;下 
肢来自 TK ) 〜 L 3 糾此 V /段性分帘可以有较大的个体差异。 

3. 性功能障碍的电生理检查 中枢和周围神经系统的病变，以及神经系统以外的病变均可 
以造成性功能障碍，屯生检丧对鉴别诊断的帮助有限。①球海绵体反射 :用电 极刺激阴茎背 
神经，同心 N | li 极记尕球海绵沐肌的肌电图，观察诱发反应的潜伏期，主要用于检测骶髓节段性 
病变，但敏感性和特异性 差; ②括约肌肌电阁:包括尿道括约肌肌电图和肛门外括约肌肌电图两 
部分，也用于检测骶髓 T / 段性病变，因两者均巾 S 2 〜4神经支配，为了减少患者的痛苦，后者在临 
床上更为常用。 

4. 排尿障碍的尿道动力学检查 通过膀胱测压和容量改变，主要用于区分各种神经源性膀 
胱。患者排尿后 在尤谰 条件下导张，记彔残余尿14:,然后分别注人 4 T 和 40 T 的无菌生理盐水， 
了解患者有无冷热感和膨胀感，敁后接 FR 力计，以80〜100滴/分的速度注入生理盐水，每注入 
50 ml 记录压力一次。正常人能辨別膀胱冷热和膨胀，膀胱容燈达150〜 200 ml 时有尿意，无残余 
尿或残余尿少于 50 ml , 排尿障碍包括感觉障碍性膀胱、运动性无张力膀胱、自主性膀胱、反射性 
膀胱和无抑制性膀胱等，详见第三章第十五节"排尿障碍”。 

(崔丽英） 


思考题 

1 . 不同水平脑干损客出现何祌呼吸节 樂 异常? 

2. 简述昏迷患者脑干反射的怜查方法 

3. 一侧动眼神经损害的症状、体征是什么？ 

4. 肌张力增高有几种常型？病变部泣如何？ 

5 .列举常见的步态并常和临床念义 

6.简述 Rihinski 征的检查方法和临床意义，以反其等位征的检查方法 
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概 述 

经过详细询问病史和仔细查体之后，临床医师能得出部分疾病的临床诊断。 彳11 是，多数情 
况下，还需要进行实验室检查。实验室检查在某种意义上来说是为了求证病史和查体 ifn 进行 
的，这些辅助检查对疾病的临床诊断和鉴别诊断具有十分重要的意义。随荇技术的进步，检查 
的手段越来越多，目前临床比较常用的辅助检查 包括: 脑脊液、神经影像学、神经电生理学、血 
管超声、放射性核素、病理、基因诊断等检查。本章主要介绍临床比较常用的检查技术及其临 
床应用。 

第一节腰椎穿刺和脑脊液检查 

脑脊液 （ cerebrospinal fluid ， CSF ) 为 上矢状寒硬脑膜 

无色透明的液体，充满在各脑室、蛛网 
膜下腔和脊髓中央管内，对脑和脊髓具 
有保护、支持和营养 作用 ： CSF 产生于 
各月凶室脉络丛 （ plexus chorioideus ), 主要 
是侧脑室脉络丛，其产生的量占 CSF 总 
运的 95% 左右。 CSF 经室间 孔 (Monro 
孔）进入第三脑室、中脑导水管、第四脑 
室，最后经第四脑室正中孔 （ Magenrlie 
孔）和两个侧孔 （ Luschka 孔）流到脑和 
脊髓表面的蛛网膜卩腔和脑池。大部 
分 CSF 经脑穹隆面的蛛网膜颗粒吸收 
至 L 矢状窠 (superior sagittal sinus )， 小 
部分经脊神经根间隙吸收 （图 5 - 

成人 CSF 总 jit 平均为 130 ml ， 其生 
成速度为 0.3 〜 ().5 ml / min ，每日生成约 
500 ml . 正常情况下血液中的各种化学成分只能选择性地进人 CSF 中，这种功能称为血一脑脊 
液辟障 （ hlood-cemhmspinal fluid harrier , BCB ) c 在病理情况下， BCB 破坏和其通透性增高可使 
CSF 成分发生改变， CSF 生理、生化等特性的改变，对中枢神经系统感染、蛛网膜下腔出血、脑膜 
癌病和脱髓鞘等疾病的诊断、鉴別沴断、疗效和预后判断具有贯要的价值。诊断屮枢神经系统 
疾病时，常常 W 要通过腰椎穿刺获取脑脊液以协助诊断;治疗性穿刺 （therapeutic punrture ) 主嬰 
是注人药物或行内外引流术等。 

、腰椎穿刺 

腰椎穿刺 （ lumbar punrl „ re ) 是神经 内 科)、 V :用非常普遍的辅助检奔，对于疾病的诊 断有® 嬰 
价值，应正确掌掘其适应证、禁忌证和并发症 
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1. 适应证 

⑴留取(: SF 做各种检作以助中枢神经系统疾病如感染、蛛网膜 F 腔出血、脑膜癌病等的诊断。 

(2) 测颅内 K 或行动力学试验以明确颅内 ffifi 低及脊髓腔、横窦通畅情况。 

(3) 动态观察 CSF 变化以助判断病情、预后及指导治疗。 

(4) 注入放射性核尜行 W 、脊髄扫描 

(5) 注入液沐成放出（: S 1，’ 以维持、调整颅内压平衡，或注人药物治疗相应疾病。 

2. 禁忌证 

( 1 ) _/侧站升 A ，或已夼脑疝迹象,特別是怀疑后颅窝存在占位性病变。 

(2) 穿刺部位有感染灶、脊住结核或开放性损伤。 

(3) 明显出血倾叫或病怙危取不笪搬动。 

(4) 脊髓汛迫症的脊髓功能处于即将丧失的临界状态。 

3. 并发症及其防治 

( 1 ) 低柳 K 综合征 : 指侧卧位腰椎穿刺脑脊液限力在60〜 80 mmH 2 0 以下，较为常见。患者于 
坐起后 头痛明 显加剧，平卧或头低位时头痛即可减轻或缓解。多因穿刺针过粗，穿刺技术不熟 
练或术后起床过 〒• ，使脑 ff 液肉竹膜穿刺孔不断外流。故应使用细针穿刺，放液量不宜过多，一 
般为2〜 4 ml ， 不超过 10 ml , 术后至少去枕平卧4〜6小吋。一旦岀现低颅压症状，宜多饮水和卧 
床休息，严重者可每 II 滴注生理盐水 1000-1500 ml , 

(2) 脑疝形成:在颅内职增_寸，3腰椎穿刺放脑脊液过多过快时，可在穿刺当时或术后数 
小时内发生脑疝，造成意识障碍、呼吸骤停敁至死 亡、， 因此，须严格掌捤腰椎穿刺指征,怀疑后 
颅窝占位病变者;、 V :先做影 像学 检赉明确，有颅内高压征兆者可先使用脱水剂后再做腰穿。如腰 
穿证实压力升高，应不放或少放脑脊液，并即刻给予脱水、利尿剂治疗以降低颅内压。 

(3) 祌经 根痛: 如针尖刺伤 马 M 祌经，会引起暂时性神经根痛，一般不需要特殊处理。 

(4) 其他 :包括 少见的并发症，如感染、出血等。 

4. 操作和测压 

⑴操作 ：通常 取弯腰侧卧位（多左侧卧位 ） （图5-2)，患者屈颈抱膝，脊背尽量靠近床面。局 
部常规消毒及麻醉坍，戴橡皮手套，自 L 3 〜 4( L 2 〜 S 1 间隙均可）椎间隙穿刺。穿刺针沿棘突方 
向缓慢刺入，进针过程中针尖遇到骨质时，应将针退至皮下待纠正角度后再进行穿刺。进针约 
4〜 6 cm 时，即可穿破硬脊膜而达蛛网脱下腔，抽出针芯流出脑脊液，测压和留取脑脊液后,再放 
入针芯拔出穿刺针。穿刺点 稍加旭 止血，敷以消毒纱布并用胶布同定。术后平卧4〜6小时。若 
初压超过 3()0 mmH 2 O 时则不宜放液，仅取测压管内的脑脊液送细胞计数及蛋内定量即可。 



(2) 压力:-般采用测压管进行检查，腰椎穿刺成功后接卜.压力管，嘱患者充分放松，脑脊液 
在汛力管屮 k 升到-定的高度而不洱继续 Iv 升，此时的 fU 力即为初压。放出一定 M 的脑脊液 P 
再测的力 为终1化 侧卧位的正常 / : K 力•般成人为80〜 180 mniH 2 ()， > 200 mmII : () 提示颅内压增 
商， <80 mml 1 2 O 提小颅内 IK 降低以力增高见 T 颅内占位性病变、脑外伤、顿内感染、蛛网膜下 
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腔出血、静脉窦血栓形成、良性颅内压增高等。压力降低主要见于低颅压、脱水、休克、脊髓蛛网 
膜下腔梗阻和 CSF 漏等。 

脊髓病变疑有椎管阻塞可选用压力动力学检查，包括压颈试验和压腹试验。行压腹试验 
时检查者以拳头或手掌用力压迫患者腹部， CSF 压力迅速上升，解除压迫后 CSF FK 力迅速下 
降。如穿刺针不通畅或不在蛛网膜下腔，压腹试验 CSF 压力不升。压颈试验又称傘辟试验 
(Queckenstedt test )， 指腰椎穿刺时用手或血压计袖带压迫双侧颈静脉使颅内静脉允血，观察颅内 
压升降情况。正常情况下压颈后 CSF 压力迅速上升 100 〜 200mmH 2 0, 解除汛颈后，压力迅速下 
降至初压水平。如在穿刺部位以上有椎管梗阻，压颈时压力不上升（完全梗阻)，或上升、下降缓 
慢(部分梗阻)，称为压颈试验 阳性。 如有颅内压升高或怀疑后颅窝肿瘤者，禁行压颈试验，以免 
发生脑疝。单侧压颈试验 CSF 压力不上升提示同侧静脉窦（乙状窦、横窦）受阻。 

:、 脑脊液检奄 

1. 常规检查 

(1) 性状 :正常 CSF 无色透明。如 CSF 为血性或粉红色可用三管试验法加以鉴别，连续用3 
个试管接取 CSF ， 如前后各管为均匀一致的血色提示为蛛网膜下腔出血；前后各管的颜色依次 
变淡可能为穿刺损伤出血。血性 CSF 离心后如变为无色，可能为新鲜出血或 损伤； 离心后为黄 
色提示为陈旧性岀血。 CSF 呈云雾状，通常是细菌感染引起细胞数增多所致，见于各种化脓性 
脑膜炎，严重者可呈米 汤样; CSF 放置后有纤维蛋白膜形成，见于结核性脑膜炎。 CSF 蛋白含量 

过高时，外观呈黄色，离体后不久自动凝固，称为弗洛因综合征 （Froin syn ( l rome )， 见于椎管梗 
阻等。 

(2) 细胞数:正常 CSF 白细胞数为 (0 〜 5) x 10 6 / L ， 主要为单核细胞。白细胞增加多见于脑脊 
糊 S 实质的炎性病变 A 细胞明显增加且以多个核细胞为主见于急性化脓性脑膜炎；内细 

^轻度或中度增加，且以单个核细胞为主，见于病毒性 脑炎; 大 M 淋巴细胞或单核细胞增加为主 
-多为亚急、性或慢性 感染; 脑的寄生虫感染时可见较多的嗜酸性粒细胞。 

2. 生化检查 

(1) 蛋£1 质: 正常人 CSF 蛋白质含量为 0 . 15 〜 0 .45g/L 。 CSF 蛋白明显增高常见于化脓性脑膜 
炎核性脑膜炎、吉兰一巴雷综合征、中枢神经系统恶性肿瘤、脑出血、蛛网膜下腔出血及椎管 

梗阻等，尤以椎管梗阻时增高显著。 CSF 蛋白降低见于腰穿或硬膜损伤引起 CSF 丢失、身体极 
度虚弱和营养不良者。 

⑵糖：正常成人 CSF 糖含量为血糖的 1/2 〜 2/3 ， 正常值为 2.5 〜 4.4mmol/L (45 〜 60mg/dl )， 
.25mmol/L 为异常。糖含量明显降低见于化脓性脑膜炎，轻至中度降低见于结核性或真菌性 
脑膜炎(特别是隐球菌性脑膜炎）以及脑膜癌病。糖含 M 增高见于糖趿病。 

(3) 氙化物 :正常 CSF 含氣化物 12() 〜 130 mmol / L ， 较血氣水平为高，约为血中之 1.2-1. 3倍。 
^化物含 S 降低常见于结核性、细菌性、真菌性脑膜炎及全身性疾病引起的电解质紊乩患荇，尤 
以结核性脑膜炎最为明显。 高氣 血症患者其 CSF 的氣化物含 M 也可增高。 

3. 特殊检查 

⑴细胞学检 查:通 常采用玻片离心法收集脑脊液细胞，经瑞一吉常规染色后可在光学油镜 
下进行逐个细胞的辨认和分类，还可根据需要进行有关的特殊染色，为多种中枢神经系统疾病 
的病理、病因诊断提供客观依据。 CSF 化脓性感染可见中性粒细胞 增多; 病毒性感染可见淋巴 
细胞 增多; 结核性脑膜炎呈混合性细胞 反应； 中枢神经系统寄生虫感染以嗜酸性粒细胞增高为 
主。 CSF 中发现肿瘤细胞对于中枢神经系统肿瘤和转移瘤有确定诊断价值。因此，细胞学检查 
对于脑膜癌病、中枢神经系统内血病等的诊断有非常重要的意义。蛛网膜下腔出血时，如在吞 
噬细胞胞质内同时见到被#噬的新鲜红细胞、褪色的红细胞、 A 铁血黄索和胆红素，则为出血朱 


记 
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止或 a 发川血的征象如系腰椎穿刺损伤者则不会出现此类激活的单核细胞和吞噬细胞。 

(2) 免疫球蛋 I' I ( inimunoglohulin , lg ): 正常 CSF-Ig 含 M 低 ,IgG 平均含 S 为 10~40 mg / L , IgA 
平均为 1 〜 6 mg / UI g M 极微： CSF - lg 含 M 增高见于中枢神经系统炎性反应(细菌、病毒、螺旋 
体及真 菌等感染）、多发性硬化、中枢沖经系统血管炎等。结核性脑膜炎和化脓性脑膜炎时 IgG 
和 IgA 均上升，前明显，结核性脑膜炎时 IgM 也升高。 CSF-IgG 指数及中枢神经系统24小 
时 igG 合成率的测定， " ni •:为中枢沖经系统内自身合成的免疫球蛋白标志。 

(3) •:克 降区带 （oligorlnnal han ( U ， OB ): CSF 的 0 B 测定也是检测銷内 Ig 合成的重要方法。 
一般临床上检测的足 I g (; 0 B ， 坫沴断多发性硬化的觅要辅助指标。但 0 B 阳性并非多发性硬化 
的特异性改变，也可见于苏他神经系统感染疾病。 

(4) 病原学 检*: 腰椎穿刺 g 脊液检査是诊断中枢神经系统感染最为重要的检查手段，病原 
学检查可以确定中枢神经系统感染的类型。 

1) 病海学检测： M 常使用酶联免疫吸附试验 （enzyme linked immunosorbent assay ， ELISA ) 方 
法检査病山:•抗体，例如，单纯抱疮病毒 （herpes simplex virus ， HSV )、巨细胞病毒 （ cytomegalovirus , 
CMV )、 风修祕 flj ; ( rubella virus , R V ) 和 EB 病海 ( Epstein-Barr virus ， EBV ) 等。以 HSV 为例来说明 
病毒抗体检丧的临 床怠义 ，脑货液 HSV IgM 型抗体阳性，或血与脑脊液 HSV IgG 抗体滴度比值 
小于40,或者双份脑脊液 HSV IgG 抗体滴度比值大于4倍，符合上述三种情况之一均提示中枢 
神经系统近期感染 HS \' 

2) 新型隐球菌检 测：临 床常用脑脊液墨汁染色的方法，阳性提示新型隐球菌感染，墨汁染色 
虽然特异性高，但敏感性不够商，常耑多次检查才有阳性 结果; 新型隐球菌感染的免疫学检查包 
括特异性抗休和作异性抗原的测定，特异性抗体检测一般采用间接酶联免疫吸附法，可采用乳 
胶凝集试验检测隐球菌荚膜多糖抗原，该方法简便、快速、敏感性高。 

3) 结核杆歯检测： CSF 涂片和结核杆菌培养是中枢神经系统结核感染的常规检查方法。 
涂片抗酸染色简便，但敏感性较差。 CSF 结核杆菌培养是诊断中枢神经系统结核感染的金标 
准，但阳性率低，检查周期民 (4 〜8周)。针对 CSF 结核杆菌的分子生物学检查如聚合酶链反应 
(polymerase chain reartion ， PCR ) 技术可提高结核菌阳性检出率。 

4) 寄生虫 抗休 检测: 脑脊液诞虫特舁性抗体检测、血吸虫特异性抗体检测对于脑囊虫病、血 
吸虫病有 m 要诊断价值。 

5) 其他细菌学 检查: CSF 细菌培养结合药敏试验不仅能准确地诊断细菌感染类型，而且可 
以指导抗生素的选用。 

(5) Ap 42 和 tail 蛋白检 测:大 撤研究表明， CSF 中总 tau 蛋白、磷酸化 tau 蛋白及 （3 淀粉样 
蛋由 (A 3 42) 的检测对阿尔茨海默病 （Alzheimer disease , AD ) 的早期诊断有一*定价值， AD 患者 
CSF 中 A p 42水平 K 降，总 tau 蛋白或磷酸化 tau 蛋白升高。 

第二节神经系统影像学检查 

' 头颂平片和作 H : x 线、 FJi ‘ 

由于 x 线摄片价格便宜，对头颅骨、脊椎疾病的诊断价值较大，因此，目前仍不失为神经系 
统基本的检查手段之一。近儿年产生了计算机 X 线摄影和数字 X 线摄影，大大提高了图像清晰 
度、对比度以及信息的数字化程度。 

1 . 头硕 X 线检查 （ X-rays examination of skull ) 头须平片包括: lK 位和侧位，还司有须底、内 
听道、视神经孔、斤下神经孔及蝶鞍像等特殊部位摄片。头颅平片主要观察颅骨的厚度、密度及 
各部位结构，颅缝的状态，颅底的裂和孔,蝶鞍及颅内钙化灶等. 
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2. 脊柱 X 线检查 （ X-rays examination of spine ) 脊柱 X 线检查主要观察脊柱的生理弯曲， 
椎体有无发育异常、骨质破坏、骨折、脱位、变形或骨质增生、椎弓根的形态及椎弓根间距有无变 
化，椎间孔有无扩大、椎间隙有无狭窄、椎板及棘突有无破裂或脊柱裂、脊椎横突有无破坏、椎旁 
有无软组织阴影等 3 通常包括前后位、侧位和斜位。 



数字减影血管造影 (digital subsiraction angiography , DSA ) 是将传统的血管造影 1 ： j 电子计算 
机相结合而派生的新型技术，具有重要的实用价值，尤其在脑血管疾病的诊断和治疗方而。其 
原理是将 X 线投照人体所得到的光学图像，经影像增强视频扫描及数模转换，谅终经数字化处 
理后，骨骼、脑组织等影像被减影除去，而充盈造影剂的血管图像保留，产生实时动态的血符 
图像。 

1. 全脑血管造影术全脑血管造影是经肱动脉或股动脉插管，在颈总动脉和椎动脉注入含 
碘造影剂(泛影葡胺等)，然后在动脉期、毛细血管期和静脉期分别摄片，即可©_示颅内动脉、毛细 
血管和静脉的形态、分布和位置。 

(1) 适应证 :颅内 外血管性病变，例如动脉狭窄、动脉瘤、动静脉畸形、颅内静脉系统血栓形 
成等； 自发性脑内血肿或蛛网膜下腔出血病因 检查; 观察颅内占位性病变的血供与邻近血管的 
关系及某些肿瘤的定性。 

(2) 禁忌 证:碘 过敏者(需经过脱敏治疗后进行，或使用不含碘的造影 剂); 有严重出血^5向 
或出血性疾病者;严重心、肝或肾功能不 全者; 脑疵晚期、脑千功能衰竭者。 

2. 脊髓血管造影术 

⑴适应证厂脊髓血管性 病变; 部分脑蛛网膜下腔岀血而脑血管造影阴 性者； 了解脊髓肿瘤 
与血管的 关系; 脊髓富血性肿瘤的术前栓塞。 

⑵禁忌〖正:碘过 敏者; 有严重出血倾向或出血性疾 病者; 严重心、肝或肾功能不 全者； 严重 
高血压或动脉粥样硬化患者。 

3 -正常脑血管 DSA 表现常规脑血管造影常根据颅骨的自然标忐来描述脑血管形态及 
走向。 DSA 已将颅骨及软组织影减去，仅显示脑血管影像（图5-3)，描述血管影像通常人为地 
将每条血管分成若干段。 DSA 被认为是血管成像的金标准，彳 FUt •费用较昂贵，为有创性检查， 
有放射性辐射。 DSA 和其他血管成像技术如 CT 血管成像 （ CTA )、 MR 血管成像 （ MRA ) 錢.有一 
定的互补性。 
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图 5-3 正常脑血管 DSA 影像 

A. 颈内动脉及分支（前后位） B. 颈内动脉及其分支(侧位） 

(:.椎丛底动脉主耍分支（前舌位） D. 椎基底动脉主要分支(侧位) 


4. 血管性病变 DSA 表现 

(1) 颅内动 脉瘤： DSA 可洁楚地显示动脉瘤的形状和发生的部位。其形态可分为三种:囊性 
动脉瘤、梭形动脉瘤和夹层动脉瘤。造影可发现瘤体周围脑动脉粗细不均，呈痉挛状态。巨大 
动脉瘤伴血栓形成时，4见瘤体内充盈缺损、、 

( 2 ) 脑动静脉 畸形： 动静脉畸形的供应动脉可为单一增粗的动脉，也可见多支动脉供血。供 
应动脉常扩张迂曲，而病变周围的脑动脉可因“盗血”现象而显影很差。引流静脉可分为三组： 
浅表引流、深部引流和双向] I 流。 

(3) 动脉粥样硬化 :I)SA 可淸楚地显示其狹窄的部位、程度以及有无溃疡形成。动脉狭窄或 
闭塞多发屯在颈内动脉起始部，可见动脉迂曲，管腔不规则狭窄。出现溃疡时，可见狭窄 K 有龛 
影形成。 

(4) 钩端螺旋体脑动脉 炎:该 病的血赀造影特征为位于脑底部基底核附近的多发性脑动脉 
狹窄或闭竊，以及狹窄或闭塞弓 I 起的继发性侧支供血,即异常血管网形成。 

又、 iliF 汁兑机断扫描 

电子计算机断层扫描 (computed tomography ,CT) 是以电子计算机数字成像技术与 X 线断层 
扫描技术相结合的新型医学影像技术。其扫描检查方便、迅速、安全，密度分辨率明显优于传统 
X 线图像，可大大提高病变诊断的准确性，对中枢神经系统疾病有重要的诊断价值。 

1 . 基本原理与装置 CT 的基本原理是利用各种组织对 X 线的不同吸收系数，通过计算机 
处理获得断层 m 像。 CT 装置主要由数据收集、计算机阍像处理、终端图像显示三大部分组成， 
另外尚有阁像储存、输出装置、控制台和可移动诊断床。 

2. CT 扫描技术以下是临床比较常用的扫描 技术： 

(1) 平 •扫： 又称非强化(非增强）扫描，即未用血管内对比剂的普通扫描。 

( 2 ) 增强 扫描： 应用血管内对比剂的扫描。经静脉注入含碘有机化合物即造影剂，一般 
)1) 60% 泛影葡胺 1.5 〜 2.0ml/kg 快速静脉注射，使血中含碘£•维持一定水平，器官和病灶影 
像增强而显示更清楚。造影剂使用后可出现心悸、发热、出汗、荨麻瘆、呼吸困难乃至休克, 
注射前先做过敏试验，注药和扫描过程中;、 V: 密切观察患者，若出现不良反应砬 2 即采取冇 
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效抢救措施。 

(3) 薄层扫描:扫描层厚 $5 mm 的扫描，常用于较小结构病灶的观察，如垂体 病变。 

(4) 螺旋扫 描:在 扫描过程中， X 线球管围绕机架连续旋转曝光，曝光同时检查床同步匀速 
运动，探测器同时采集数据。由于扫描轨迹呈螺旋线，故称螺旋扫描，又称体积或容积扫描 。 

(5) CT 血管成像 （ computerized tomography angiography , CTA ) : 静脉注射含鹏造影剂后进行 
CT 扫描，可以同时显示血管及骨性结构，可清晰显示三维颅内血管系统，能多角度观察病变。 
由于该检查无创，且更经济、快速、便捷，在急症中的优势尤其明显，对闭塞性血管病变可捉供重 
要的诊断依据，因此可部分取代 DSA 检查。 

⑹ CT 灌注成像 （CT perfusion inrnging ， CTP ): 是在静脉注射造影剂后对选定兴趣层面行同 
层动态扫描，以获得脑组织造影剂浓度的变化，从而反映了组织灌注 M •的变化。利用数学模型 
可计算出局部脑血流盘 （regional cerebral blood flow ， rCBF )、 局部脑血容 M (regional cerebral blood 
volume ， rCBV )、 平均通过时间 (mean transit time ， MTT ) 以及达峰时间 （time to peak ， TTP )， 利用这 
些参数组成新的数字矩阵,最后通过数/模转换，获得直观、淸楚的各参数彩色图像，即为脑 CTP 
图像，对于急性缺血性血管病的早期诊断和指导溶栓治疗有重要价值。 

3. 常见中枢神经系统病变的 CT 表现对于神经系统疾病， CT 扫描主要用于脑出血、脑梗 
死、脑肿瘤、脑积水、脑萎缩以及某些椎管内疾病的诊断。特殊情况下，还可用碘造影剂增强组 
织显影，以明确诊断。 

(1) 脑血管疾 病：由 于其快速和安全性， CT 扫描是大部分脑血管病的首选辅助检丧手段。 
然而，对于小脑幕下(小脑和脑干）的病变，由于骨伪影干扰影响其分辨率，诊断效果不理想。 

CT 扫描可诊断早期脑出血。脑内血肿的 CT 表现和病程有关。新鲜血肿为边缘淸楚、密度 
均匀的高密度病灶，血肿周围可有低密度水肿带;约 i 周后，高密度灶向心性缩小，周边低密度 
带 增宽; 约 4 周后变成低密度灶 2 

脑梗死为低密度病灶，低密度病灶的分布与血管供应区分布一致。继发出血时可见高、低 
密度混杂。值得注意的是, CT 扫描对 T 幕下病变显示效果较差，脑梗死发生后24小时内，由于 
梗死灶尚未完全形成， CT 扫描也往往不能发现明显异常。对于疑似脑梗死的超 •¥ •期 （6 小时之 
内)患者，可行 CTP 和 CTA 检查。可根据 CTP 区分梗死组织和半暗带， CBF 轻度下降 XBV 正常、 
TTP ^显延迟的组织为缺血半暗带，而 CB F 下降伴 CBV 下降、 TTP 无延迟的组织为梗死区。而 
CTA 能够很好显示缺血区供血动脉的狭窄或闭塞，明确脑缺血的原因。 CTP 和 CTA 联合检査 
对于超早期脑梗死的诊断和治疗有重要价值 （图 5 _ 4) 。 
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图 5-4 发病2小时脑梗死患者 CTXTPXTA 

A . CT 平扫米见病灶 B _ CTP 示左侧雄底核 K 较大范围 c BF 下降(箭头所示蓝色区域） C . CTP 
示左侧基底核区 CBV 下降(箭头所示蓝色区域)，范園明显小于 CBF 下降区域，提示存在缺血半喑带 
D _ CTP 示整个左侧大脑中动脉供血区 TTP 延长 E . CTA 示左侧大脑中动脉 Ml 段血流中断 

(2) 颅内感染 ：常需 作增强扫描。脑炎在 CT 上表现为界限不清的低密度影或不均匀混合密 
度影; 脑脓肿呈环状薄壁 强化; 结核球及其他感染性肉芽肿表现为小的结节状强 化灶; 结核性脑 
膜炎可因颅底脑池增厚而呈片状强化。 

⑶颅内 肿瘤: CT 对颅内肿瘤诊断的主要根据 :①肿 瘤的特异发病部位，如垂体瘤位于鞍内， 
听神经瘤位于脑桥小脑脚，脑膜瘤位于硬脑膜附 近等; ②病变的特征，包括囊变、坏死、钙化等， 
病灶数目和灶周水肿的大小也是判断病灶性质的 依据; ③増强后的病变形态是最重要的诊断依 
据。但某些特殊类型颅内肿瘤的诊断通常：要结合其他检杏手段。 

⑷颅脑 损伤: CT 可发现颅内血肿和脑拌伤，骨窗可发现颅骨骨折。 

(5) 脑变性疾 病:脑 变件疾病曱.期 CT 显承不明显，晚期可表现为不同部位的 萎缩: 欠脑、小 
脑 J 侦十 、局限性皮质或基底核萎缩， 
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(6) 脊髓、脊柱 疾病: 常规 CT 扫描即能显示脊柱、椎管和椎间盘病变，对于诊断椎间盘突出、 
椎管狭窄比较可靠。 CT 平扫和增强还可用于脊髓肿瘤的诊断,但准确性不及 MRI C 

四、磁共振成像 

磁共振成像 （magnetic resonance imaging , MRI ) 是20世纪 80 年代初用于临床的一种新的生 
物磁学核自旋成像技术。与 CT 相比， MR 1 能显示人体任意断面的解剖结构，对软组织的分辨率 
高，无骨性伪影，可清楚显示脊髓、脑干和后颅窝等处的病变。而 1-1 MRI 没冇电离辐射，对人体 
无放射性损害。但 MRI 检查时间较长，并且体内有金属置入物的患者不能接受 MRI 检查 c 

1 . 各种磁共振成像技术介绍 除传统的磁共振成像外，磁共振血管成像、磁共振灌注和弥 
散成像、波谱成像以及功能磁共振成像等技术已经应用于神经内科的临床和科研。以下将各种 
成像技术进行简要介绍。 

(1) 磁共振成像及增强 扫描: MRI 主要包括三个系统，即磁体系统、谱仪系统和电子计算机 
图像重建系统。检查时，患者被置于磁场中，其磁矩取向按磁力线方向排列接受一系列的射频 
脉冲后，低能级的原子核吸收射频能景并跃迁至高能级，打乱组织内的质子运动，脉冲停止后， 
质子的能级和相位恢复到激发前状态，该过程称为弛豫 ( relaxation ) c 所用的时间为弛豫时间， 
分为纵向弛豫吋间（简称 T ,) 和横向弛豫时间（简称 T 2 )。 T , 加权像 （ T , weight imaging , I ^ WDpI 
清晰显 7 K 解剖细节， T 2 加权像 （ T 2 weight imaging , T 2 WI ) 更有利于显示病变： MK 1 的黑「1彳 hi : &对 
比度来源于患者体内不同组织产生 mr 信号的差异，乃短的组织（如脂肪）产生强信号朵 n 色， 
乃长的组织(如休液）产生低信号为黑色; t 2 长的组织信号强呈白色，丁 2 短的组织倍4低为黑 
色：空气和骨皮质无论在 T , 和丁 2 上均为黑色。 TiWI 像上，梗死、炎症、肿瘤和液体 M 低信号， 
在 T 2 WI 上，上述病变则为高信号。 

液体 ® 减翻转恢隻序列 ( fluid-attenuated inversion recovery , FLAIR ) 是•种脑脊液信号被抑 
制的 T 2 加权序列，由于抑制了脑室及脑裂内的脑脊液信号， FLAIR 成像可以更加淸晰地显示侧 
脑室旁及脑沟裂旁的病灶，对于脑梗死、脑内质病变、多发性硬化等疾病敏感性较高，已经成为 
临床常用的成像技术。 

增强扫描是指静脉注入顺磁性造影剂乱一二乙三胺五醋酸 （gadoliniimwliethylenetriamine 
pent aaC et a te ， Gd - DTPA ) 后再进行 MR 扫描，通过改变氢质子的磁性作用可改变弛豫时间，获得高 
MRI 信号，产生有效的对比效应，增加对肿瘤及炎症病变的敏感性。 

(2) 磁共振血管成像 （ magnetic resonance 
angiography , MRA ): 血管由于血流速度快，从发出 
脉冲到接收信号时，被激发的血液已从原部位流 
走，信号已经不存在，因此，在 T , W 1 和 T 2 WI 上均 
呈黑色，此现象称流空效应。 MRA 是根据 MK 成 
像平而血液产生“流空效应”的一种磁共振成像 
技术。不应用造影剂，通过抑制背最结构信号将 
血管结构分离出来，可显示成像范[詞内所有血管 
(图 5-5): MRA 优点是不需要造影剂、方便省时、 

无创及无放射损伤。缺点是信号变化笈杂，易产 
生伪影。临床主要用于颅内血管狹窄或闭塞、颅 
内动脉瘤、脑血管畸形等的诊断。 

⑶磁共振的灌注与弥散 成像: MR 1 弥散成像 
( diffusion-weighted imaging , DWI ) 是广义的功能性 

MKI 技术，是在常规基础 | •.施加--对强度相等 、方 图 5-5 MRA 显示正常脑血管 
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向相反的弥散敏感梯度，利用间波平而等快速扫描技术产生图像。 DWI 可早期诊断超急性脑梗 
死，发病2小时内即 "nuU) 缺血病变，对超急性脑梗死的诊断价值远优于 CT 和常规 T 2 WI, S 
前对超急性和急忭 《r<i 梗死的诊断 ， mvi 已诏不可缺少的手段。 

MRI 灌注成像 （[)prfusion-wrighie^l inuigiug, PWI) 是利用快速扫描技术及对 Gd-DTPA 的首次 
通过脑组织进行检测，通过 MK fpj* 随时间的改变评价组织微循环的灌注情况：从原始数据还 
可以重建出相对脑血容 W (rnn’ ）、相对脑血流 UCBF)、 平均通过时间 （MTT) 等反映血流动力 
学状态的阁像，弥补常规 M ⑴和 MRA 不能显示的血流动力学和脑血管功能状态的不足。常用 
于超急性和急性期肢梗死的_ 

DWI 和 PWI X彳售缺血半暗带 （isrlu、mk、penumbra) 的临床界定具有重要意义。 PWI 低灌 
注区可反映胸组织缺血IX:,而 DWI 兄常区域可反映_组织坏死区， DWI 与 PWI 比较的不匹配 
(mismatch) 区域提承 为腕缺 血半咕 K ，是治疗时间窗或半暗带存活时间的客观影像学依据，可为 
临床溶栓治疗以及脑保护治疗提供依据（阁 5-6), 



图 5-6 超急性脑梗死患者的 PWI 和 DWI 

A. PW1 示心侧 题枕交界区低灌注（箭头所示红色区域） B. DWI 示冇侧颞枕交界区高 
信号(箭头所示)，范围明显小于 PW1 的低灌注区，存在 PWr 和 DW1 不匹配 （mismatch) 

(4) 磁共•振波谱成像 （MR spectroscopy, MEiS)：MRS 是一种利用磁共振现象和化学位移作用 
进行一系列特定原子核及其化六物分析的方法，能够无创性检测活体组织内化学物质的动态 
变化及代谢的改变。 H 前临床上氮一乙酰天门冬氨酸 （N-am y l-a S pai1*，NAA)jM((、reatine， 
(>) 、胆碱 （choline ， Cho) 、肌醇 （myoinositol,MI) 和乳酸 （lactic acid,Lac) 的测定较为常用，用于代 
谢性疾病（如线粒体脑病)、脑肿瘤、癫痫等疾病的诊断和鉴別诊断。 

(5) 功能磁共振成像 （functional magnetic resonance imaging , fMRl )： fMRI 借助快速 MRI 扫描 
技术，测 M 人脑作视觉活动、听觉活动、局部肢体活动以及思维活动时，相应脑功能区脑组织的 
血流 M 、 血流速度、血氣含量和局部灌注状态等的变化，并将这些变化显示于 MKI 酣 h . 目前 
主要用于癫痫患者手术前的评估、认知功能的研究等 P 

⑹弥散张 M 成像 (diffusion tensor imaging , DTI )： DT 1 是活体显示神经纤维电轨迹的唯一方 
法， n ] ■以 ® 水大脑 H 质纤维籴的结构如内囊、胼胝体、外雄等结构，对丁.脑梗死、多发性硬化、脑 
1'1 质病变、脑肿瘤等的诊断和预后评估有 t 要价值 

2. 磁共振在神经系统疾病诊断中的临床应用 f j (； T 比较， MK 1 钉如下优势：「4提供冠状位、 
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矢状位和横位三维图像，图像清晰度高，对人体无放射性损害，不出现颅骨伪影，可淸楚 M 示脑干 
及后颅窝病变等。 MRI 主要用于脑梗死、脑炎、脑肿瘤、颅脑先天发育畸形和颅脑外伤等的诊断； 
除此之外， MRI 图像对脑灰质与脑白质可产生明显的对比度，常用于脱髓鞘疾病、脑「 I 质病变及脑 
变性疾病的 诊断; 对脊髓病变如脊髓肿瘤、脊髓空洞症、椎间盘脱出、脊椎转移瘤和脓肿等诊断更 
有明显的优势。然而， MRI 检查急性颅脑损伤、颅骨骨折、急性出血性病变和钙化灶等不如 CT 。 

(1) 脑梗 死:不 同时期信号有所变化 :①超 急性期 :发病 12小吋内，血管正常流空消失和 
T 2 WI 信号变化不明显，但出现脑沟消失，脑回肿胀，灰 ft 质分界消失， DWI 可出现萵信 兮; ②急 
性期: 发病后 12〜24 小时，梗死灶呈等 T , 或稍长 T , 、长 T 2 信号, DWI 可高信号（图 5-7); ③起病后 
1〜3 天:长 1 、长 T 2 信号， DWI 高信号 ，出 现水肿和占位效应，可并发梗死后出血;④病程 4 〜 7 天:水 
肿及占位效应明显，显著长 T , 、长 T 2 信号， DWI 信号开始降低;⑤病程 1〜2 周 : 水肿及占位效应逐渐 
!消退，病灶呈长 乃 信号， T 2 信号继续延长， DWI 信号继续降低, T 2 Wi 信号强于 DWI 信号; ⑥ 2 周 以上: 
由于逯变与软化， T 与 T 2 更长，边界清晰，呈扇形，出现局限性脑萎缩征象，如脑室扩大、脑沟加宽。 


图 5-7 急性脑梗死 MRI 

A . T.WI 未显示明确病灶 B . T 2 WI w ; •左 侧内诞后肢 K T 2 异常信号 
(:. FLAIH 病灶显 / J ; •更为淸晰 ，左 侧内猶后肢 A 信号 
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(2) 脑出血 ：腕 出血小明 MH 1 信号不同，取决于含氧血红蛋白、脱氧血红蛋白、正铁血红 
蛋白和含铁血與尜的变化大致说来，出血肟7天内 T f WI 显示等信号、 T 2 WI 显示稍低 信号； 岀 
血后1〜4周， T ,\\[ 和下 2 WI 均 M 示 A 倍号；出血1个月后 ， T , WI 显示低信号， T 2 WI 显示中心高信 
号、周边 低信^ Ml IIILin * 7天内， MK 1 诊断准确性不及 CT 。 

(3) 脑肿瘤 ： M 1 U 在发现低分化的、比较小的肿瘤以及转移瘤方面优于 CT 。 其信号强度特 
征与肿瘤的含水 MYf 关，似瘤内和瘤周的出血、水肿、坏死、诞变、钙化等改变，均可影响肿瘤的 
信号强度和特征增强 J : I 描冇助刊中瘤的珍断，特别是对软脑膜、硬脑膜和脊膜转移瘤的诊断 
有很大帮助_ 

(4) 颅内动脉瘤和血管畸 形：; WK 1 "〖发 现多种脑血管异常，利用流空效应可发现动静脉畸 
形，不仅可显示血 符畸 形的郃位和大小，打时还能 M 示其供应动脉及引流 静脉; MRI 还可发现中 
等大小以上的动脉瘤，似小于 lrm 者^漏诊。 

MRA 在诊断闭塞性脑血管疾病方而优势较大，可以发现颅内和颅外较大血管分支的病变， 
但观察小动脉分支不吋你 ： MHA 发现颅内动脉瘤方面也有很好的应用，但难于观察到直径不 
足 0.5 cm 的小动脉瘤 MR A . if 町发现软 I 诚膜内的动静脉畸形，但分辨率不如传统的血管造影。 

(5) 脑内质病变和脱髓鞘病：: UK 1 在观察 R 质结构方而非常敏感，如脑白质营养不良和多发 
性硬化。多发性硬化的典哦 MK 1 丧现为脑室冏围的内质内存在与室管膜垂直的椭圆形病灶，在 
t 2 wi 上为高信号， t , wi 为稍低或低信号。 

(6) 颅内 感染： 在诊断单纯疱疹脑炎时头颅 MRI 扫描非常敏感，典型表现为颞叶、海马及边 
缘系统的长 T 2 信号。脑膜炎总性期 MRI 可显示脑组织广泛水肿，脑沟裂及脑室变小，有时可见 
脑膜 强化; 慢性结核性脑膜炎常有颅底脑膜的明显强化。 

(7) 祌经系统变件疾病: MK 1 在诊断痴呆时比 CT 有优越性，可用海马容积测 M 法观察海马 
萎缩的程度，其程度与阿尔茨海默病的严: f 〔程度 相关; 橄榄脑桥小脑萎缩 （ OPCA ) 可见脑桥和小 
脑的萎缩。 

(8) 椎管和脊髓 病变: MKI 是冃前检查椎管和脊髓的最佳手段。在矢状面 MR 1 图像上，可直 
接地观察椎骨骨质、椎间盘、韧带和脊髓。对椎管狭窄、椎管内肿瘤、炎症以及脊髓空洞症等疾 
病初重要的诊断价值。 

(9) 神经系统发育异常 疾病: MRI 可淸楚显示小脑扁桃体下疝、脊髓空洞症、脑积水等先天 
性疾病。 


第三节神经电生理检查 

‘、脑屯 I 対 

脑电图 ( electroencephalography ， EEG ) 是脑生物电活动的检查技术，通过测定自发的有节律 
的生物电活动以 r 解脑功能状态，是癫痫诊断和分类的最客观下•段。 

1. 脑电图电极的安放 

( 1 ) 电极的安放 M [-1 前 M 际脑电图学会建议使用的电极安放方法是采用国际 10-20 系统 
电极放置法，其特点是电极的排列与头颅大小及形状成比例，电极名称与脑解剖分区相符。放 
踨方法 ：以顶 点为圆心，分别向颞侧的各等分点（分10等份)引直线，然后以矢状线各等分点为 
t •径作 M 心脚，按相交点确定屯极放置位置（图5-8)。参考电极通常置于双耳垂或乳突。共放 
置21个电极，町根据耑要增减电极。电极可采用单极和双极的连接方法。 

(2) 特殊电极 

1) 蝶骨电极:将小'锈钢针灸针作为电极，在耳屏切迹前 1.5 〜 3.0 cm ， 颧3中点 F H 2 cm 垂直 
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刺入4〜 5 cm 进行记录。该方法与常规方法比较 
可明显提高颞叶癫痫脑电图诊断的阳性率。 

2) 鼻咽 电极： 主要用于检测额叶底部和颞 
叶前内侧的病变，但因易受呼吸和吞咽动作影 
响，而且患者有明显的不适感而限制了该技术的 
应用。 

3) 深部电 极:将 电极插入颞叶内侧的海马及 
杏仁核等较深部位进行记录。主要用于癫痫的术 
前定位，属非常规的检测方法，其主要并发症是 
出血和感染。 

2 -脑电图的描记和诱发试验脑电阁的描 
记要在安静、闭 n 、觉醒或睡眠状态下进行记彔，房 
间温度不宜过高或过低。常采用诱发试验提高脑 
电圈的阳性率。常用的诱发方法及临床意义 如下： 


额 



图 5-8 国际 10-20 系统电极位 H 


(1) 睁闭眼诱发 试验: 主要用于了解 a 波对光反应的情况，方便易行，是常规的诱导方法。 
其操作为在描记中嘱受检者睁眼，持续 5 秒后再令其安静闭 R ，间隔5〜10秒后可再贯复，一般 
连续做2〜3次。睁眼后 a 节律抑制，闭目后恢复正常或增强为正常反应 c 


( 2 ) 过度 换气: 其原理是让患者加快呼吸频率和深度，引起短暂性呼吸性碱中毒，使常规检测 
中难以记录到的、不明显的异常变得明显。过度换气频率一般为 20〜25 次/分，持续时间通常为 
3 分钟，检查时应密切观察患者有无任何不适反应，如头痛及肢端麻木等，一旦 EEG 上出现痫性 
力文 电最好停止过度换气，以免临床上出现癫痫发作。儿童过度换气时出现对称性慢波可为正常 
SS， 成人则应视为异常。过度换气时出现痫样放电、节律异常、不对称性反应均应被视为异常。 

(3) 闪光刺 激:方 法是将闪光刺激器靑于受检者眼前 20〜 30 cm 处，刺激光源给予不同频率的 
间断闪光刺激，每种频率刺激⑴ 〜 20 秒，间歇 10 〜 15 秒后更换刺激频率，观察脑波有无变化。闪 
光棘激是 EEG 的常规检查项目之一，特别是对光敏性癫痫具有電要价值。 

(4) 1 睡眠诱发试验:通过自然或药物引起睡眠诱发脑电图异常。主要用于清醒时脑电图正 
'常的! it 痫患者，不合作的儿童及精神异常患者。半数以上的癫痫发作与睡眠有关，部分患者在 
f 唾眠中发作，因此睡眠诱发试验可提高 EEG 检杳的阳性率，尤其对夜间发作和精祌运动性发作 
更适用：睡眠 EKG 记录时间一般在20分钟以上，最好为整夜隱眠记录。 

⑸•其他:包括药物诱发等，常用的致痫药物有戊四氮和 W 美格等静脉注射，同前临床匕已 
经很少应用。 


3. 正常 EEG 

⑴正常成人 EEG : 在淸醒、安静和闭眼放松状态下，脑电的基本节律为8〜13出的 a 节律， 
波幅为20〜100 fxV , 主要分布在枕部和 顶部； p 活动的频率为14〜 25 Hz ， 波幅为5〜 20^ xV ， 士:要分 
布在额叶和颞 叶； 部分正常人在大脑半球前部可见少•麗 • 4 〜 7 Hz 的 f ) 波； 频率在 4 Hz 以下称为 
8 波，清醒状态下的正常人几乎没有该节律波，但入瞻可出现，而且由浅入深逐渐增多。频率为 
8 Hz 以下的脑电波称为慢波。 

⑵儿 i £ f : KG : 々成人 不同的是以慢波为主，随着年龄的增加慢波逐渐减少，而波逐渐增 
多，14〜 1 S 岁接近于成人脑电波。 

⑶ 睡眠 EKf ; : 根据眼球运动可 分为: 

1) II 」快速眼动相 （ non-mpid eye movemnnl ， NKrlVl ): ①第1期 （| 利倦 期)， [ ll 清醒状态向睡眠 
期过渡阶段， a 节律逐渐消失，被低波幅的慢波取代，在顷部出现短暂的高波幅双侧对称的负相 
波称为“ V ” 波; ②第2期 (: 浅_期 ) ，在低波幅脑电波的基础 I 出 现睡眠纺锤波 ( 12〜1 4 Hz ); ③第3、 
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4期(深睡期)，第3期 / h 睡眠 纺镪波 的基础 h 出现高波幅慢波 （ S 波)，但其比例在50% 以下; 第 
4期睡眠纺锤波逐渐减少至消火，朽波的比例达50%以上。 

2) •决速眼动相 (rapid rye movement , REM )： NR EM 第 4 期的高波幅 8 波为主的脑电图， 
变为以低波幅 e 波和问歇出现的低波幅 a 波为主的混合频率脑电图，其 a 波比清醒时慢 
l ~2 Hz , 混有少! d 快波 

4. 常见的异常 EEG 

( 1 ) 弥 i 糾 t 慢波 :竹 以活动为弥漫性慢波，是常见的异常表现，无特异性。见于各种原因所 
致的弥漫性脑损#、缺彳相肅病 、触脱 炎、中枢神经系统变性病、脱髓鞘性脑病等。 

(2) 局灶性慢波:足局部实质功能障碍所致。见于局灶性癫痫、单纯疱疹脑炎、脑脓肿、局 
灶性硬膜下或硬脱外血肿等 

(3) H 相波 :迎常 为中至 A 波幅、频率为 1.3 〜 2.6 Hz 的负一正一负或正一负一正波。主要见 
于 CreutzfWdt - Jakoh 病 (CJD )、肝性脑病和其他原因所致的中毒代谢性脑病。 

(4) 癫痫样放电 

1 ) 棘波 :突发 -过 性顶端 为尖的波形，持续20〜70毫秒，主要成分为负相，波幅多变，典型棘 
波 h 升支陡峭，下降支"了 饤坡 度见于癫痫。 

2) 尖波 ：波形 勺棘波相似，汉时限宽于棘波，为 70-200 燊秒，常为负相，波幅 100-200 ^Vo 
常见于癫痫。 

3) 3 Hz 棘慢波综 合:- 十棘波继之以一个慢波，易为过度换气诱发，常见于典型失神发作。 

4) 多 棘波: 两个以 I :离幅双相棘波呈节律性出现，常见于肌阵挛及强直阵挛发作。 

5) 尖慢复合波油一个尖波及其后的慢波组成，见于癫痫发作。 

6) 多棘慢复 合波: 一个以1:棘波随之一个慢波,频率为2〜 3 Hz ， 常为散在单个出现，两侧同 
步对称，常见于肌阵挛癫痫。 

7) 高幅失 餅：为 高波幅的尖波、棘波发放，然后有一电活动静止期。见于婴儿痉挛、苯丙酮 
酸尿症等患者。 

50%以 I :患者在癫痫发作的间期 id 录到癫痫样放电，放电的不同类型则通常提示不同的癫 
痫综合征，如多棘波和多棘慢踅合波通常伴有肌阵挛，见于全身性癫痫和光敏感性癫痫等。双 
侧同步对称，每秒3次、重复出现的高波幅棘慢复合波提示失神发作。 

常见的正常及异常脑电图波形如图 W 



J 50 微伏 



11-: 弦性&波 多棘 —慢波 棘—慢活动 

if; ( 


棘-慢活动 J / WVV 尖节律 ^ VTlTVWV ] 
多棘-慢活动棘-慢节律 

活动 雜 - is 瓣 〜 


负相棘波 
双相棘波 


多相棘波 


图 5-9 正常及异常脑电图波 
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5. EEG 的临床应用 EEG 检查主要用于癫痫的诊断、分类和病灶的 定位； 对区别脑部器质 
性或功能性病变和弥漫性或局限性损害以及脑炎、中毒性和代谢性等各种原因引起的脑病等的 
诊断均有辅助诊断价值。 

: 、脑磁图 

脑磁图 （ magnetoencephalography ， MEG ) 是对脑组织自发的神经磁场的记录。用声音、光和 
电刺激后探测和描记的脑组织神经磁场称为诱发脑磁场。该技术始于20世纪70年代，随着 
计算机技术和影像学伯息处理技术的进展，特别是超导 M 子干涉装置 （superconrlucting quantum 
interference device , SQUID ) 的应用，使脑磁图仪的设计和性能方而发生 f 根本的改变， 90 年代开 
始用于临床研究，但因价格昂贵等原因尚未作为常规辅助检查手段应用于临床。 

MEG 的 T _ 作原理是使用 SQUID 多通道传感探测系统，探测神经元兴奋性突触后电位产生的电 
流形成的生物电磁场。与 EKG 比较，前者有良好的空间分辨能力，可检测出直径小于 3.0 mm 的癫 
痫灶，定位误差小，灵敏度高，而且可与 MRI 和 CT 等解剖学影像信息结合进行脑功能区定位和癫 
f 齡文电的病灶定位，有助于难治性癫痫的外科治疗。但因为该检查价格昂贵，目前仅少数眩院应用。 

二 、诱发电位 

i 秀发电位 （evoked potential ， EP ) 是神经系统在感受外来或内在刺激时产生的生物电活动。 
绝大多数诱发电位(又称信号）的波幅很小，仅 0.1 〜20 pV ， 湮没在发脑电活动（波幅25〜80 | jlV ) 
或各种伪迹(统称噪声)之中，必须采用平均技术与叠加技术 j 卩给予重复多次同样刺激，使与刺 
激有固定时间关系（锁时）的诱发电活动逐渐增大而显露。目前能对躯体感觉、视觉和听觉等感 
觉通路以及运动通路、认知功能进行检测 n 

1. 躯体感觉诱发电位 （ somatosensory evoked potential , SEP ) SEP 是刺激肢体末端感觉神 
经，在躯体感觉上行通路不同部位记录的电位。 SEp 起源于周围神经中直径较大的快速传导的 

有髓传人纤维 n SEP 能评估周围神经及其近端(例如神经根)、脊髓后索、脑干、 IT : 脑及皮质感觉 
区的功能状态 „ 

(1) 检测方 法:刺 激电极置于周围神经干体表部位。常用的刺激部位为上肢的正中神经和 
尺神经，下肢的胫后神经和腓总神经等。 

(2) 波形的 命名: SEP 各波的命名原则是极性 + 正常平均潜伏期（波峰向下为 P ， 向卜_为 N )， 
例如潜伏期为 21 毫秒，波峰向 t 的波称为 N21 。 

(3) SEP 异常的判断标准和影响 因素: SEP 异常的判断标 准:① 游伏期 > 平均值 + 3个标准差 
Cstanda ^ ldeviati ^ SD ); ②波幅明显降低伴波形分化不 & 或波形消失;③双侧各相应波幅差值> 
50%。影响因素主要是年龄、件別和温度、身高。检测中成注意肢体皮肤温度应保持在 34 T . 左右。 

(4) SEP 的临床应 用：可 用于各种感觉通路受损的诊断和客观评价，主要用于吉兰—巴雷综 
合征 （ GBS ) 、颈椎病、后侧索硬化综合征、多发性硬化 ( MS ), 亚总性联合变性等，还可用于脑死亡 
的判断和脊髓手术的监护等。 

2. 视觉诱 发电位 （visual evoked potential , VEP ) VEP 是对视神经进行光刺激时，经头皮记 
录的枕 H 卜皮质产生的电活动。 

( 】 ） 检测方法：检测力法符校式翻转刺激技术诱发 VEP ( j ) a y ern reversal visual evoked 
potential , PRVKP ) 和闪光刺激 VEP PRVEP 的优点是波形简单易于分析、阳性率高和重复 f 上好， 
而闪光刺激 VEP 受视敏度影响小，适用于 PRVEP 检测不能合作者 £ : 

⑵波形 命名 ： PRVEP | t | NPN 组成的::相复合波，分別按各向的平均潜伏期命名为 N 75、 
P 100 和 N 145, 正常情况 F P 100 潜伏期最稳定而 F 1 波幅高，是最为可靠的成分，是分析 VE p 时 
最常用的波形（图 5-10). 


笔记 
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图 5-10 视觉诱发电位 

A . 小:常 VKP ： 乂乂侧1>100对称 13. 异常 VEP 七100潜伏期显著延长 


(3) VEP 异常的判断标准和影响 因尜: VEP 异常的判断标 准:① 潜伏期 > 平均值 +3SD; ②波 
幅 <3 gV 以及波形分化不良或消 失; ③两眼间 P100 潜伏期差值大于 8〜10 毫秒。 VEP 主要受视 
力、性別和年龄的影响： 

⑷ VRP 的临床应用视通路病变，特别对多发性硬化 （ MS ) 患者可提供早期视神经损害的客 
观依据。 

3. 脑干听觉诱发电位 （hrainstem auditory evoked potential , BAEP ) BAEP 指耳机传出的短声 
( clink ) 刺激听神经，经头皮 id 录的电位。 BAEP 不受受试者意识状态的影响。 

⑴波形 命名： 正常 BAEP 通常 「h 5个波组成，依次以罗马数字命名为 T 、 n 、 III 、1 V 和 V 。 

(2) BAEP 异常判断标准 :①各 波潜伏期延长 > 平均位 +3 SD ， 和(或）波间期 延长〉 平均值 
+3 SD ; ②波形消失或波幅 I / V 值 >200%;③ （ HI 〜 V )/( I 〜 HI ) > 1.0。 

(3) BAEP 的临床应 用： 主要用于客观评价听力、脑桥小脑脚肿瘤、多发性硬化 （ MS )、 脑死亡 
的诊断、手术监护等。 

4. 运动诱发电位 （motor evoked potential ， MEP ) MEP 包括电刺激以及磁刺激。磁刺激近 
年来被/泛成用于临床，经卢页磁刺激运动诱发电位 （transrranial magnetic stimulation motor evoked 
P otemial ， TMS - MEP ) 指经颅磁刺激大脑皮质运动细胞、脊神经根及周围神经运动通路，在相应 
的肌肉」： W 录的复合肌肉动作电位。 MEP 的主要检测指标为各段潜伏期和中枢运动传导时间 
(central motor conduction time , CMCT ) 0 

(1) 检测方 法： I : 肢 MRP 检测是将磁刺激器置于 t 肢对应的大脑皮质运动区、 C 7 棘突和 
Krh 点，在拇短展肌等肌肉 h 1己录诱发 电位; 下肢 MEP 测定是将磁刺激器置于下肢对应的大脑 
皮质运动区、 L 4 棘突及■窝，在胫前肌和伸趾短肌上记录诱发电位。 

⑵异常的判断标准及影响 因素: 异常的判断标 准为: 各波潜伏期或 CMCT 延长 > 平均值+ 
2 . 58 SD 、 上肢易化状态下波形消失。各波潜伏期与身高有明显的相 关性; CMCT 与身高无相关性。 

⑶ MEP 的临床 应川： 主要用于运动通路病变的诊断，如多发性硬化、肌萎缩侧索硬化、脊髓 
咽颈椎病、脑血符病等， 

5. 事件相关电位 （ event-related potential , ERP ) ERP 指大脑对某种信息进行认知加「. ( 注 
总、记忆和思维等)时，通过叠加和平均技术在头颅表而记录的电位。 ERP 主要反映认知过程中 
火脑的电 A 1 (理变化中应用最广泛的是 1)300 电位。 

⑴检测"法:将能 I〆 •分汗的两仲或两种以 h 的感觉刺激随机编排成刺激序列,小概率、不 
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规律出现的刺激称为靶刺激，另一种为非靶刺激。受试者选择性注意靶刺激，在靶 刺激朵 现后 
约250〜500毫秒内从头皮上记录的正性电位称为 P 300。 

(2) P 300 检查的注意事项 :受试 者必须保持清醒状态，瞌睡和注意力不集中均影响 P 3 ㈤ 检 
查的结果。 

(3) P 300 电位的影响因素 J 300 潜伏期与年龄呈正相关，波幅与年龄的关系尚+肯定，但兀 
岁以后波幅逐渐降低。 

(4) P 300 检查的临床应用 :用于 各种脑部疾病(包括痴呆、帕金森病、抑郁症、乙醇中#等) 
引起的认知功能障碍的评价。 

四、肌电阌和神经传导速度 

肌电图 （ electromyography ， EMG ) 和神经传导速度 (nerve conduction velocity , NCV ) 是祌经系 
统的重要辅助检查，两者通常联合应用，其适应证是脊髓前角细胞及以下病变，主要用于周闱神 
经、神经肌肉接头和肌肉病变的诊断。肌电图包括常规肌电图、运动单位计数、单纤维肌电图等； 
广义的神经传导速度包括运动神经传导速度、感觉神经传导速度、 F 波、 H 反射以及复祌经电 
刺激等，通常意义的神经传导速度主要指运动神经传导速度和感觉神经传导速度。 

1. 肌电图 肌电图或常规 EMG ， 指用同心圆针电极记录的肌肉安静状态下和不同程度随 
意收缩状态下各种电活动的一种技术。 

(1) 正常 EMG 

1) 静息 状态: 观察插入电位，针电极插人肌肉时引起的短暂电位发放即插入电位，停止移动 
针电极时插入电活动也迅速消失，于300毫秒左右恢复静息状态。 

2) 轻收缩状 态:观 察运动单位动作电位 （motor unit action potential ， MUAP ), 它是单个前角细 
胞支配的所有肌纤维同步放电的总和。就 MUAP 的时限、波幅、波形及多相波百分比而言，不同 
肌肉各有其不同的正常值范围（图 5-11 A )。 



图 5-11 运动单位动作电位 （ MUAPs ) 

A . 正常 MLAP (右拇短展肌记录）神经源性损害时 MUAP 丧现(右拇短胰肌记滾) : MUAP 时限 
增宽，波幅增高及多相波百分比增高 C . 肌源性损番时 MUAP 表现(右三角肌记录 ):MUAP 时限 
缩短，波幅降低及多相波百分比增离 

^ • 注 :图中 lOO ^ xV 为电压 ,1.1 和1等数字为 MUAF 的序号 
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3) 大力收缩 状态： 观察茲集现象，即观察肌肉在大力收缩时运动电位的多少及其发放频率 
的快慢。正常怙况卜，大力收缩时肌 iura 上呈密集的相互重叠的难以分辨基线的许多运动单位 
电位，即为干扰相。 

(2) 异常 EMG 

1) 插入电位的改变 ：插 入电位减少或消失见于严重的肌肉萎缩、肌肉纤维化和脂肪组织浸 
润以及肌纤维兴夼性降低等:插人电位的延 K ： 或增多提示肌肉易激惹或肌膜不稳定，见于失神 
经支配的肌肉或炎性肌病- 

2) 异常内发 111 位:①纤颁电位 (Tihrillation potential )， 由失神经支配的肌纤维对乙酰胆碱的 
敏感性增 G 或肌肉细胞脱电位的稳定性 F 降所致的单个肌纤维的自发放电。纤颤电位多呈双 
相，起始为正相为负相，时限1〜2進秒.波幅20〜 200 jxV ， 频率2 〜 30 Hz ， 声音为尖而高调的嗒 
塔声。见十神经源性损决 fl I 肌源性损番②正锐波 （positive shape potential ) ，其产生机制及临 
床意义同纤麵电位；为一正相尖形主峰向下的双相波，形似“ V ”字形，时限10 〜 100毫秒，波幅 
差异很大，一股为 50-200 |ul\' ,频率4~ 10 Hz , 声音呈遥远的雷鸣样音。③束 M 电位 (fasciciilation 
potential )， 指在安静的时候出现单个或部分运动单位电位支配肌纤维的自发放电，波形与正 
常的运动. 中位 屯位类似，见于沖经源性损畨。④其他，例如复合重复放电 （complex repetitive 
discharges , CRD ) 和肌麵擒 ( myokymia ) 电位。 

3) 肌强直放 l|_L ( myotonic discharge ): 与安静时肌膜氣离子通透性减小有关，多见于肌肉自主 
收缩或受机械刺激后波幅通常为 lOpV 〜 lmV ， 频率为25〜 100 Hz 。 放电过程中波幅和频率逐 
渐衰减，扩音器可传出“飞机俯冲或摩托车减速”样声音。见于各种原因所致的肌强直。 

4) 异常 MUAP : ①神经源性 损害： 表现为 MUAP 时限增宽、波幅增高及多相波百分比增高 
(图 5- 11 B )，见于脊髓前角细胞病变、神经根病变、神经丛和周围神经 病等; ②肌源性 损害: 表现为 
MUAP 时限缩短，波幅降低及多相波百分比增高（图 5-1 1 C )，见于进行性肌营养不良、炎性肌病 
和其他原因所致的肌病。 

5) 异常募集 相:① 单纯相 :指肌 肉大力收缩时，参加发放的运动单位数量明显减少，在肌电 
图上表现为单个独立的电位，见于神经源性 损害; ②病理干 扰相: 肌纤维变性或坏死使运动单位 
变小，在肌肉大力收缩时参与募集的运动单位数量明显增加，表现为低波幅干扰相，被称为病理 
干扰相，见于各种原因异致的肌源性 损害; ③混 合相: 参加发放的运动单位数量部分减少，大力 
收缩时相互重卺的运动单位电位的密集程度较干扰相稍有降低，基线部分可分辨，即为混合相， 
可见于神经源性损害。 

(3) EMG 的临床 应用: EMG 主要用于神经源性损害和肌源性损害的诊断及鉴別诊断，结合 
神经传导速度的结果，有助于对脊髓前角细胞、神经根和神经丛病变进行定位。四肢、胸锁乳突 
肌和脊旁肌 EMG 对运动神经元病的诊断有重要价值。 

2. 神经传导速度 是用于评定周围神经传导功能的一项诊断技术，通常包括运动神经 
传导速度 （motor nerve conduction velocity ， MCV ) 和感觉神经传导速度 （sensory nerve conduction 
velocity , SCV ) 的测定。 

(1) 测定方法 

1) MCV 测定 :①电 极放 置:刺 激电极置于神经干，记录电极置于肌腹，参考电极置于肌腱； 
地线置于刺激电 极和记 录电极 之间; ② MCV 的 计算: 超强刺激神经干远端和近端，在该神经支 
配的肌肉上叫记录到2次 M 合肌肉动作电位 （compound muscle action potential ， CMAP )， 测定其 
不同的潜伏期，用远端和近端之间的距离除以两点间潜伏期差，即为神经的传导速度（图5-12)。 
计算公式 为：祌 经传异速度 （ m / s ) =两点间距离 ( cm ) X 10/两点间潜伏期差 (ms )。 波幅的测定通 
常取峰一峰值 

2) SCV 测定久1〕电极放激 f . 指或脚趾末端，顺向性地在近端神经千收集 （顺 向法)，或 
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刺激神经干而逆向地在手指或脚趾末端收 
集(逆向 法); 地线固定于刺激电极和记录电 
极 之间; ② SCV 计算: 记录潜伏期和感觉神 

经动作电位 （sensory nerve action potential , 

SNAP )， 用刺激电极与记录电极之间的距离 
除以潜伏期为 SCV 。 

⑵异常 NCV 及临床 意义: MCV 和 SCV 
异常表现为传导速度减慢和波幅降低，前 
者主要反映髓鞘损害，后者为轴索损害。 

(3) NCV 的临床 应用: NCV 的测定用 
于各种原因的周围神经病的诊断和鉴别诊 
断，能够发现周围神经病的亚临床病灶，能 
区分是轴索损害还是髓鞘 脱失; 结合 EMG 
可以鉴别前角细胞、神经根、周围神经及肌 
源性损害等。 

3. F 波与 H 反射 

(1) F 波 （ F - wave ): F 波是以超强电刺激神经千在 M 波 （ CMAP ) 后的一个较晚岀现的小的肌 
肉动作电位。 

1) 测定方 法:① 电极放 置：同 MCV 测定，不同的是阴极放在 近端; ②潜伏期的 测定： 通常连 
续测定10〜20个 F 波，然后计算其平均值， F 波的出现率为80%〜100 %。 F 波出现率的减少或潜 
伏期延长均提示神经传导异常。 

2) 临床意义及应用 J 波有助于周围神经病的早期诊断、病变部位的确定。由丁 F 波可以 
反映运动神经近端的功能，对神经根病变的诊断有重要的价值，可弥补 MCV 的不足，临床用于 
吉兰一巴雷综合征 （ GBS )、 遗传性运动感觉神经病、神经根型颈椎病等的诊断。 

(2) II 反射 （ H - rdl ex ) : H 反射是利用较小电量刺激神经，冲动经感觉神经纤维向 h 传导至脊 
髓，再经单一突触连接传人下运动神经元而引发肌肉电活动。 

1 ) 测定 方法： 电极放置；刺激电极置于胭窝胫神经处，记录电极置于腓肠肌肌腹，最佳刺激 
强度依个人不同反应而定。 

2) 临床意义及 应用: H 反射相对稳定地出现于正常成人 S 1 根所支配的肌肉，其他部位则 
较少见。若 H 反射消失则表示该神经根或其相关的反射弧病损。临床用于吉兰一巴雷综合征 
( GBS )、 腰椎病、腰紙神经根病变的诊断。 

4， 重复神经电刺激 （repeating nerve electric stimulation , RNES ) RNES 指超强重复刺激神经 
千后在相应肌肉记录复合肌肉动作电位 ，是检 测神经肌肉接头功能的重要手段。 RNS P ] •根据刺 
激的频率分为低频 （^5 Hz)RiNS 和高频 （10 〜 30 Hz ) RNS 。 

(1) 测定方法 : ①电极放置；刺激电极置于神经干，记录电极置于该神经所支配的肌肉，地线 
置于两者 之间; ②神经和肌肉的选择1床通常选择面神经支配的眼轮匝肌、腋神经支配的-:角 
肌、尺神经支配的小指展肌。高频刺激通常选用尺神经。 

⑵正常值的计算和异常的判断痛定波幅递减是计算第4或第5波比第1波波幅下降的 
lif 分比;波幅递增是计算最高波幅比第1波波幅上升的百分比 。 正常人低频刺激波幅减低在 
以内（图 5-13 A )， 高频刺激波幅减低在30%以下，而波幅增加在50%以下。低频波幅 
减低> 15% (部分定为 10%)(| f | 5-】3 B ) 和高频刺激波幅减低 >30%为异常，称为波幅递减；高频 
刺激波幅增加> 100%为诗常，称为波幅递 增:. 
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图 5-13 低频重复神经电剌激 （ KNS ) (左尺神经记录 •,2 Hz ) 

A . TH 常低频 RN $ B . 异常低频 RMS : 

第5波较第1波波幅递减15%以上，见于重症肌无力患者 

(3) KNS 的临床总义 ：检测 祌经肌肉接头的功能状态，主要用于重症肌无力的诊断以及和 
Lamherl - Eaton 综合征的鉴別屯症肌无力表现为低频或高频刺激波幅 递减; 而后者表现为低频 
刺激波幅递减，“频刺激波幅递增、、 

第四节头颈部血管超声检查 

‘、 颈动脉超声检街 

颈动脉超声检查是广泛应用于临床的一项无创性检测手段，可客观检测和评价颈部动脉的 
结构、功能状态或血流动力学的改变。对头颈部血管病变,特别是缺血性脑血管疾病的诊断具 
有重要的意义。 

颈动脉超声检测技术包括二维显像、彩色多普勒血流影像及多普勒血流动力学分析等技 
术。颈部血管的超声检测--般采用高频线阵 5.0 〜 10.0 MHz 探头。颈部血管的检测通常包 括:双 
侧颈总动脉 （CCA )、颈内动脉 （1 CA ) 颅外段、颈外动脉 （ ECA )、 椎动脉 （ VA ) 颅外段、锁骨下动脉、 
无名动脉等。 

1. 颈动脉彩色多普勒超声观察指标 

(1) 二维图像的检测指标 

1) 血管的 位置： 观察血管的起源、走行及与周围血管的关系，有无变异、移位、受压及动静脉 
畸形等。 

2) 血管壁 结构： 观察内膜、中膜和外膜三层结构，内膜是否光滑、增厚或动脉硬化斑块的位 
贾、大小、形状及超声性质，有无夹层动脉瘤等。 

3) 血管内径的测 M : 通过管径的检测及血流动力学的改变以判断血管结构及功能状态的改 
变，评价血管狹窄的程度。 

(2) 彩色多普勒血流显像检测指标 

1 ) 血流 方向： 正常血流方向的判断取决于红细胞与探头发射声波之间的相对运动。当红细 
胞朝向探头运动时，为正向，以红色表示，反之，背离探头的血流以蓝色显示。 

2) 彩色血流的 显像 W 血管病变的观察 ：由于 血流在血管腔内的流动为层流状态，因此，正常 
颈动脉血流的彩色显像为中间明亮周边相对减弱。血流的明亮状态与充盈状态，可以反映血管 
壁结构的变化，气发现血流“充盈缺损”特征时，往往提示血管狹窄性病变的存在、、正常颈动脉 
二维及彩色血流敁像见图 5-14, 
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图 5-14 正常颈动脉超声显像 
A . 正常颈动脉二维显像 B . 正常颈动脉彩色血流显像 
CCA ： 颈总 动脉 ; IC A :颈内 动脉; FXA ： 颈外动脉 


2. 临床应用 

(1) 颈动脉粥样 硬化: 表现为内膜不均匀增厚、斑块形成、血管狭窄或闭塞等，根据血管的残 
余管径及血流动力学参数变化，计算血管狭窄的程度（图5-15)。 



图 5-15 颈动脉粥样硬化斑块的超声显像 

A . 颈动脉粥样硬化斑块的纵切面超声显像，箭头显示斑块的位置 B . 颈动脉粥样硬化斑块的横 
切面超声显像，箭头显示斑块的位置 C . 颈动脉狭窄，箭头显示狹窄的血管腔,血流充盈不全 


(2) 锁骨下动脉盗血综合征！由于锁骨下动脉或无名动脉起始部狹窄或闭塞，导致病变远端 
肢体血液供应障碍及椎基底动脉系统缺血，超声显示病变血管狭窄，患侧椎动脉血流方向部分 
或完全逆转。 

(3) 先天性颈内动脉肌纤维发育 不良: 超声显示动脉管腔粗细不均，内膜和中膜结构显小•不 
清，管腔内血流充盈不均没“串珠样”改变。 











第五章神经系统疾病的辅助检查 


(4) 颈内动脉瘤 ： 根据动脉瘤的病理基础和结构特征可分为真性动脉瘤、假性动脉瘤和夹层 
动脉瘤。夹 J 3 动脉瘤是由于动脉内膜与中膜之间分离，使病变血管出现双腔结构——真腔与假 
腔，假腔内血流的灌注 S 血栓的形成造成真腔管径减小，血管狭窄。 

(5) 大动 脉炎： 表现为血管壁内膜、中膜及外膜结构分界不清，动脉内膜和中膜的结构融合， 
外膜表而粗糙，管壁均匀性增貼,管腔向心性狹窄等。 

:、0颅多涔勒超声检舟 

经颅多普勒超 W(tmnsmmial & PP le r , TCD ) 是利用颅骨薄弱部位为检查声窗，应用多普勒 
效应研究脑底动脉主干血流动力学变化的一种无创性检测技术。1982年挪威学者 Rune Aaslid 
教授率先建立了经颅多普勒超声诊断方法,1988年该方法被引入中国。 TCD 无创伤、快速、简便， 
可早期发现颅脑血管病变的存在，动态观测血管病变产生的血流动力学变化，近20年来在临床 
上得到了广泛应用。 

1. 检测方法和检测指标 TCD 仪器配备 2 MHz 和 4 MH Z 两种探头。颅内动脉探测采用 
2 MHz 探头，颅外颈部动脉探测采用 4 MHz 探头。 

( 1 ) 颅内动脉检测方法: TCD 设常用的检查部位是颞窗、枕窗和 眶窗: ①颞窗是探测脑底动 
脉的主要窗 n ，位于颧弓 h 方的眼眶外缘和耳屏之间，经颞窗可以探测到大脑中动脉、大脑前动 
脉、大脑后动脉、颈内动脉终末段和前后交通动脉，临床所遇到颞窗缺如者占3%~5%;②枕窗为 
天然的颅孔，位于枕骨粗降下，经枕窗可探测椎动脉颅内段、小脑后下动脉和基底 动脉; ③眶窗 
位于闭合眼睑上方，通过眶窗可探测到眼动脉和颈内动脉虹吸段。 TCD 检查中对检测血管的识 
别主要是通过探头的位置、超声朿的角度、血流方向及颈动脉压迫试验等。 

(2) 颅外段颈动脉检查方 法：用 4 MHz 探头，在锁骨上窝颈总动脉搏动处检测颈总动脉，在 
下颌角水平检测颈内动脉起始段和颈外动脉，可以通过颞浅动脉遐颤压迫试验对颈内外动脉进 
行鉴别。 

(3) TCD 检测参数和临床 意义: TCD 对颅内动脉检测通过以下参数进行判 断:频 谱形态、血 
流方向、血流速度、血管搏动指数和声频信号等。 

1) 频谱 形态：正常 TCD 探测到的血流频谱的波动与心动周期一致，呈三峰形态，在心动周 
期开始时，脑血流 达到最 高峰即收缩期最高峰 （ S 1 峰)，随后血液经左心室进人主动脉后形成血 
管的弹性搏动波峰 （ S 2 峰)，当心脏舒张开始，血管的血流下降，出现舒张早期波峰 （ D 峰)。正常 
健康成人脑血流频谱为 SI > S 2> D ，三峰清晰，频谱内部分布均匀，外层包络线光滑，基线 h 方 
“频窗”清晰（图 5-16 A )。 



图 5-16 大脑中动脉 TCD 血流频谱 

A . 正常大脑中动脉血流 频谱： 峰值流速 105 rm / S , 频谱内部分布均勾，基底部“频窗”淸晰 

B . 大脑中动脉狹窄血流 频谱: 峰值流速高达 28% m / s , 基底部“频窗”消失，出现红色涡流 
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2) 血流方 向：根 据红细胞运动方向与探头之间的关系确定，血流朝向探头为正向，血流频谱 
位于基线 上方; 反之，血流背离探头为负向，血流频谱位于基线 下方； 当探测到血管分支或血管 
走向弯曲时，血流频谱为双向3血流方向是判断颅内血管血流动力学是否正常的重要技术参数。 
当血流方向改变时，提示有血管狭窄或闭塞，侧支循环或颅内盗血现象的存在。 

3) 血流速 度：指 红细胞在血管中流动的速度，单位 cm / s 。 血流速度包括收缩期血流速度 
(systolic velocity ， Vs )、 舒张期血流速度 （diastolic velocity , Vd ) 和平均血流速度 （mean velocity , 
Vm ) 3 血流速度是 TCD 最重要的技术参数，血流速度降低多见于血管狹窄的前后段、脑内盗血、 
脑动脉硬化症等。血流速度增高则见于狭窄段血管、血管痉挛、动静脉畸形、感染、喷亢、贫血等。 

4 ) 搏动指数和阻力 指数: 是评价颅内动脉血管顺应性(血管弹性和血管阻力）和脑血流灌 
注状态高低的重要技术指标。搏动指数 (pulsatility index ， PlH +^4：^ : P [=( Vs - Vd )/ Vm，mPI 
值为 0.65 〜 1.10 (Aaslid 标准)。阻力指数 （resistance index ， R 1) 计算公式 ： RI = ( Vs - Vd ) / Vs c 当外 
周血管阻力增大，动脉弹性减低，血流遗灌注减少时， PI 值和 RI 值增高。儿童和大于60岁的老 
年人， PI 值呈生理性增高。病理性 PI 值增高主要见于脑动脉硬化、颅内压增高等，而 H 值降低 
则多见于动静脉畸形、颈内动脉海绵窦瘘、重度血管狭窄或狹窄后段血流改变、大动脉 炎等。 

5) 声频 信号: 正常血液在血管内以层流形式流动，其声频信号呈平滑柔和的声音，当血管狹 
窄时、动静脉畸形或动静脉瘘时，将导致血流紊乱，产生粗糖的血管杂音。 

2. TCD 的临床应用 

(1) 颅内动脉狭窄或闭塞 

^1) 颅内动脉狭窄的 TCD 变化 :①节 段性血流速度异常，狭窄段血流速度升高，收缩期血流 
3 S 度大脑中动脉> 140〜 160 C m / S ， 大脑前动脉> 120 cmAs ， 大脑后动脉和椎基底动脉> l ()0(、 m / s ， 提 
示被检血管 狭窄; 狹窄近端血流速度正常或相对降低，狭窄远端血流速度明显降低。②血流频 
谱异常， S 1 峰和 S 2 峰融合，出现湍流或涡流频谱，基底部“频窗”消失(图 5-16 B )。 ③血流声频 
半 U 糙，严重时出现“乐性血管杂音”。④两侧血流速对不对称，当双侧同名动脉血流速度比较相 
差超过30%时应考虑血管狹窄性病变。 

2) 烦内动脉闭塞的 TCD 变化： 以大脑中动脉 （ MCA ) 慢性闭塞为例，患侧 MCA 血流信号消 
失，相邻动脉大脑前、后动脉血流速度代偿性升高,脑膜支侧支循环建立，沿 MCA 主干向远端探 
测， MCA 血流速度明显减低无连续性血流信号，但 nj * 获得双向多支低流速低搏动件血流信马频谱。 

( 2 ) 颅外段颈内动脉狭窄或闭塞 

1 ) «外段颈内动脉狭窄的 TCD 变 化:① 患侧动脉的血流速度异常升高，高于健侧1 .5 倍以上。 
•受 颈内动脉狹窄的影响，患侧颅内段大脑前、中动脉血管血流速度 降低。 当前、后交通动脉幵放时， 
健侧大脑前动脉、患侧大脑后动脉血流速度相对升高。②患侧动脉可以探测到湍流或涡流频谱。 
③患侧血流声频粗糙。④由于前交通动脉开放，患侧大脑前动脉血流方向由负向转变为正向。 

2) ® 外段颈内动脉闭塞的 TCD 变化:颅外段颈内动脉血流信号消失。颅内动脉的血流动 
力学变化同颅外段颈内动脉狭窄时 TCD 变化基本一致。 

( 3 ) 脑血管疼 挛:蛛 网膜下腔出血、烦内感染、颇脑手术和频内动脉血管内成形术等均可以 
导致脑血管痉挛：血管痉挛时 TCD 的变化 :①多 支血管血流速度增高，无节段性血流速度 异常； 
②血流频谱异常，血流频谱峰形尖锐，可出现湍流频谱。 

⑷动静脉畸形和动静脉瘘供血动脉的 TCD 判 断:山 于动一静脉直接短路，供血动脉管腔内 
Hi 力降低，血流阻力降低， TC 1 〕 的变 化为: ①供血动脉血流速度 增快; ②低阻力型频谱，似静脉样 
伴频谱 充填; ③供血动脉搏动指数明显降低，呈低搏动性 改变; ④血流卢频紊乱，高低强度声频 
混杂，似“机器房”样 改变; ⑤颅内盗血征：兩于畸形血管阻力降低，非供血动脉血流速度减低或 
血流方向 逆转、 

⑸脑动脉血流中微栓 P 的 监测: TCD 可以探测到存:脑血流中经过的间体颗粒 ( 血栓、 | f | L 小 
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板聚集和粥样斑块), M 常大触中动咏足检测微栓子的监测血管。进行微栓子检测的目的是了解 
缺血性卒中的栓寒机制.临 (2 括: ①潜在心源性栓塞疾病，如房颤、瓣膜性心脏病、房间 
隔缺损和卵 N 孔木⑷2潜在动脉-动脉栓塞源性疾病，如颈动脉狹窄、颈内动脉夹层动脉瘤、 
颈内动脉内脱剥脱水、_尺动脉俠 窄等; ③血管检查或介入治疗患者。 

(6) 颅内； 1( 增:持续颅内 Tin 导致脑血流动力学变化， TCD 表 现为: ①随着颅内压的升 
高，血流速度逐渐降低，關， Vd 卜_降明显， Vm 相对减低，晚期 Vs 也下降, Vd 接近基线水平; 
②随颅内以增 A ， 血竹的 M 动指数进 f r 性增加 . Pi 值越高，颅内压增高越 显著; ③血流频谱异常， 
收缩峰商尖, S 1 勹 S 2 融 fr , 4 观岛 m 力型改变。 

(7) 脑死 亡:脑 死亡时肭的血液厮环停止， TCD 有肯定的临床监测价值，我国脑死亡判定标 
准草案中将 TCI ) 列为•:项确认试验之一，制定了脑死亡 TCD 诊断标准草案。脑死亡时 
TCD 的变化 为：① 血流 U ； •线 h 下均尤血流信号;②振荡波 :在一 个心动周期内出现收 
缩期正向 （ F ) 和舒张期反向 （K ) 血流偯号，脑死亡血流方向指数 （direction of fl ow index , DFI ) if 
算公式小 P O.cS 以判定脑死亡血流 改变; ③钉子 波:收 缩早期单向性正向血 
流信号，持续吋间小于200仝秒，流速低于 50 cm / s o 

第五节放射性核素检查 

某些祌经疾病可能仅衣现为脑功能的变化，而脑结构和形态变化不明显或无变化，因此临 
床上需要应用显示脑功能的显像//法。核医学显像即放射性核素显像，是一类能反映功能和代 
谢的显像方法，包括单光子发射计從机断 M (single photon emission computed tomography , SPECT ) 

和正电子发射汁兑机断层 (position emission tomography ， PET )。 SPECT 大多使用能通过血脑屏障 
的放射性药物，显示局部脑血流的分布; PET 主耍使用正电子放射性核素及其标记化合物，显示 
局部脑葡萄糖代谢、脑受休分布与数 M 和脑血流分布。 

‘、 咕光 f 发射计算机断层 

SPECT 提供的三维显像方法为脑血流 M 变化的显示和测定提供了比较准确、安全和价廉的 
方法，可辅助某鸣神经科疾病的诊断。 

1. 基本原理 静脉注射町通过血脑屏障的放射性显像剂，应用设备采集信息和重建图像。 

由于脑组织摄取和淸除 ® .像剂的 M 与血流 M 成正比，从而可获得脑各部位局部血流摄的断层图： 
像。 SPECT 的主要不足之处是组织解剖结构显示欠淸晰。 

目前常用 Wm Tc - 双半胱乙酯 r n T (、- ECD ) 作为放射性示踪剂。显像方法为静脉注射 99 m Tc - 
ECD 后 15-60 分钟进行数据采集， 用计算 机重建横断面、冠状面及矢状而断层影像，对图像进行 
客观的定 S 分析、测定，并计算出脑血流 -M ( CBF ) 和局部脑血流量 ( rCBF)o 

2. 临床应用 和 CT 和 MRI 等结构性影像相比， SPFXT 显像可获得前两者无法获得的脑功 
能资料，对于某些疾病诊断有一定的优越性。 

(1) 短暂性脑缺血发作 ( T 1 A )： TIA 患者在没有脑组织结构的改变时 CT 和 MR 1 往往正常，而 
SPECT 却可发现相应区域 rCBF 降低。 

(2) 糜痫 ：发作 期病灶 K 的 rCBF 增高，而在发作间歇期 rCBF 降低。据此原理，可配合脑电 
图提高手术前病灶定位的准确性。 

(3) 痴呆： 阿尔茨海默病患者典咽表现是对称性颞顶叶 rCBF 降低; 血管性痴呆可见散在、多 
个 rCBF 减低 区； 额颞叶痴呆则呈双侧额叶低灌注。 

(4) 锥体外系 疾病： 帕金森病可见纹状体的 rCBF 降低; 亨廷顿病可见到额、顶和尾状核的 

降低 
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二、 正电子发射计算机断居 

PET 是显示脑代谢和功能的图像，如局部脑葡萄糖代谢、氨基酸代谢、氧代谢和脑血流，还 
可显示神经受体的位置、密度及分布。 

1. 基本原理 将发射正电子的放射性核素如 18 F 标记的氟代脱氧葡萄糖 （ IK F - FDG ) 引入体 
内，通过血液循环到达脑部而被摄取。利用 PET 系统探测这些正电子核素发出的倍号，用计算 
机进行断层图像重建。常用脑显像 包括: 脑葡萄糖代谢显像，神经递质、受体和转运蛋白显像， 
脑血流灌注显像。 

2. 临床应用 PET 弥补了单纯解剖形态成像的不足，能反映局部脑功能的变化，在疾病还 
未引起脑的结构改变时就能发现脑局部代谢的异常，临床上有很赏要的用途。 

(1) 癫痫: 难治性癫痫需外科治疗时， PET 能帮助确定低代谢活动的癫痫病灶。癫痫患者发 
作间歇期可发现代谢减低区，因此，有助于外科手术切除癫痫病灶的定位。 

(2) 痴呆: PET 可用于痴呆的鉴别诊断，阿尔茨海默病可表现为单侧或双侧颞顶叶代谢减低 
(图 5-17); 血管性痴呆表现为多发性、非对称性代谢 减低; 额颞叶痴呆则以额叶代谢减低为主。 



图 5-17 18 F-FDG PET 脑代谢显像 
A . 正常人 B . AD 患 者:双 侧颞叶皮质为主的对称性低代谢 

(3) 帕金森 病：联 合应用多巴胺转运蛋 A (dopamine transporter ， D AT ) 和多巴胺 D 2 受体 
(dopamine D 2 receptor ， D 2 R ) 显像能完整地评估帕金森病的黑质一■纹状体通路变性程度，对帕金 
森病的早期诊断、鉴别诊断和病情严重程度评估均有一定价值。 

( 4 ) 肿瘤 ：主要 用于脑肿瘤放射治疗后辐射坏死与肿瘤复发或残存的鉴别诊断，前者表现为 
代谢减低，后者则为代谢增高。在检查脑部原发性肿瘤方面也很有价值，能敏感地发现早期病 
灶，帮助判断肿瘤的恶性程度。 

PET 的主要不足是仪器设备和检查费用昂贵，仅在少数大 型医院 应用。 

第六节脑、神经和肌肉活组织检查 


脑、神经和肌肉活组织检查的主要冃的是为了明确病因，得出病理诊断，并 H . 通过病理检查 
的结果进 •步 解释临床和神经电生理的改变。何是活组织检查受取材的部位、大小和病变分布 
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的限制，也有一定的局限性，丫/吋即使病理结果阴性，也不能排除诊断。 

‘、 脑活组织检盘 

脑活组织检 ft ( liiopsy of hrain tissue^ 是通过取材局部脑组织进行病理检查的 一 种方法，可 
为某些脑部疾病的沴断提洪取要的依据。 

脑活检 取材方 式分；手术活检和立体定向穿刺活检，取决于病变的部位。脑深部或功能区 
的局灶性病变 ，fl : 采川:沐定向穿刺活险,在头部 CT 或 MRI 指导下，不同深度多点取材，尽可 
能反映疾病病理变化的全貌、较浅的、诏近皮质的局灶性病变，切除后对脑功能影响不大，或立 
体定向穿刺 未能明 确诊断时可以手术活险。脑活检后的标本要根据临床需要和组织特性，选择 
恰当的病理技术处理迪常将标本制成不同的切片，采用不同的染色技术显示病变。还可从脑 
活检组织中分离病谒或检测病雇抗原，应用聚合酶链反应 （PCR) 检测病毒特异性 DNA 或原位 
杂交技术确定病毐的类型等. 

脑活检主要用 于:① 脑感染性疾病抗感染治疗效果不好需要进一步查明 病因; ②临床疑诊 
为某些遗传代谢性疾病，如脑 n 质荇养不良、神经节苷脂沉积病、肌阵挛性癫痫、线粒体脑病和 
溶酶体病等彳③神经影像学提示的脑内占位性病变诊断，鉴别肿瘤、炎症和胶质增 生等; ④不明 
原因进行性痴采，如路易体痴呆 xC^reutzfeld-Jakob 病等的诊断与鉴别 诊断。 

脑活检是一种创伤性检查，有可能造成脑功能缺失,有时即使进行活检也难以确定诊断，须 
权衡利弊，严格掌握适应证。 


:、 利龄活组织检鞭 

腓肠神经活组织检查是最常用的神经活组织检查 （nerve biopsy )， 有助于确定周围神经病变 
的性质和病变程度的判断，是周围神经疾病病因诊断的重要依据。经取材后，标本可经过石蜡 
和树脂包埋，切片后根据诊断的要求，进行常规组织学染色 （ HE ， Ma SS on 三色)、刚果红染色、锇 
酸染色以及各种免疫组织化学染色等，电镜样品还需铅、铀染色。 

在神经活检的切片上，光镜下可观察到有髓纤维的密度、大中小纤维的比例和分布、髓鞘有 
无脱失、轴索有无变性、有无“洋葱球”和再生簇形成，从而了解周围神经损害的程度和性质，判 
断病变性质是脱髓鞘性还是轴索性或神经元性神经病，病程处于急性或慢性 过程; 除了神经纤 
维的变化，还町以观察到神经间质是 否存在 炎性反应和新生血管，有无异常物质的沉积等。电 
镜观察可了解胞质内细胞器的超微结构，如线粒体、溶酶体、糖原、脂滴的数量、分布以及功能状 
态，所以电镜楚观察轴索内部、施万细胞，尤其是无髓纤维所必需的，对病因诊断十分重要。 

神经活检的适应证是各种原因所致的周_中经病，儿童的适应证还可包括疑诊异染性脑白 
质营养不良、肾上腺脑白质营养不良和 Krabbe 病等。 

周围神经病的原因十分复杂，緋肠神经活检也有局限性，因为腓肠神经为纯感觉神经，对于 
纯运动神经病变或以运动神经损害为主的神经病变，腓肠神经活检不能或不能全面反映神经病 I 
理的变化及程度，需要做尺神经活检。一些中毒、代谢及遗传性周围神经病缺乏特异性病理改 
变，因此周围神经病的诊断仍需结合临床和其他实验室检查结果进行综合考虑。 

二、 肌肉泥 II 织位作 j 

肌肉活组织检查 （muscle biopsy ) 是临床常用的病理检查手段，主要的临床适应证包括 :①肌 
肉疾病的诊断1鉴别诊断，如炎症性疾病包括多发性肌炎、皮肌炎等，肌营养不良，先天性肌病， 
代谢性肌病如脂质沉积病、糖原累积病、线粒体疾病等、 La ( Wa 病、蜡样脂褐素沉积 症等; ②鉴别 : 
神经源性或肌源性肌损宵，如脊肌萎缩症的 鉴别; ③确定系统性疾病(如内分泌性肌病等)伴有： 
肌无力者是 否有 肌肉组织受累、肌肉间质存无血赀炎症或异常物质沉积等。 
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关于肌肉活检的取材，慢性进行性病变吋应选择轻至中度受累的肌肉，急性病变应选择 
受累较重甚至伴疼痛的肌肉。切忌选择肌力低下非常明显，已有严重萎缩的肌肉，因为这样 
的肌肉肌纤维残存较少或已经被脂肪或结缔组织所代替，难以获得充分的病理信息；同时应 
避免在肌电图检测部位附近取材，因针刺部位可能伴有炎细胞浸润而易导致误诊为肌炎。原 
则上选择肌肉丰富、操作简便、损伤较轻的肱二头肌作为取材部位，其次是股四头; I 儿、7角肌 
和腓肠肌等。 

肌肉活检标本可根据需要进行处理和染色，光镜或电镜下观察 3 冷冻切片可以很好地进 
行组织化学染色，已经替代了过去的甲醛固定、石蜡包埋切片。染色方法有很多种，主耍有组 
织学染色、组织化学染色、免疫组化染色和生物化学染色等。选择何种染色主要取决于所患 
疾病。常规进行苏木素一伊红 （ HE ) 染色、改良 Gomori 染色和 NADH - TR 染色，以 h . 二:种染 
色可以提供绝大多数肌肉病理信息，绝大部分肌肉疾病都可以借此确诊。除此之外一般还进 
行染糖原的 PAS 染色，染脂肪的油红0染色，染神经肌肉接头和小角化纤维的非特舁性酯酶 
染色，鉴別肌纤维类型的 ATP 酶染色等。根据病情需要还可进一步行免疫组化染色，如用于 
肌营养不良的抗肌萎缩蛋白及相关蛋白染色，用于炎症肌病的淋巴细胞亚群和免疫球蛋白染 
色等。 

肌肉病理检查因受取材和方法学等方面的限制，虽然可以为临床诊断提供很人的帮助，但 
仍有一定的局限性，只有结合家族史、临床表现和其他检查的结果才能对疾病作出最后诊断。 

第七节基因诊断技术 

神经系统遗传病约占人类遗传病的60%，具有家族性和终生性的特点。以往对其诊断主要 
依靠病史、体征、家系调查、生化和酶学等辅助检查，但这些常规诊断方法难以对遗传病作出早 
期诊断、症状纟 [ J 诊断或产前诊断。基因诊断 （gene diagnosis ) 是近20年发展起来并应用于神经 
系统遗传性疾病的病因检查技术，又称分子诊断，指运用分子生物学的技术方法来分析受检者 
的某一特定基因的结构 （ DNA 水平）或功能 （ RNA 水平）是否异常，以此来对相应的疾病进行沴 
断，是重要的病因诊断技术之一。常有的基因诊断的方法包括 :核酸 分子杂交技术、聚合酶链反 
应 （ PCR )、 基因测序和基因芯片。 


▲ 、 删诊断常 J II 的技术和方法 

根据原理通常分为以下 几类： 

1 - 核酸 分子杂 交技术 核酸分子杂交技术是将分子杂交与组织化学相结合的一项技术，其 
利用标记的已知核酸探针，匀待测样品 DNA 或 RNA 片段进行核酸分子杂交，对特定的 1_) 财或 
KNA 序列进行定 M •或定性检测，是最早应用于基因诊断的基本技术之一。 

2 - 聚合酶链反应扩增技术 （polymerase chain reaction , PCH ) FCR 技术利用体内 DNA 复制 
原理，在模板 DNA 、 引物和四种脱氧核糖核苷三磷酸存在的条件卜'依赖 DNA 聚合酶进行酶促 
反应，从而获得大 M •靶 DNA ， 由于其特异性和高效性，已经广泛应用于遗传性疾病的基因诊断。 

3. 其他基因诊断技术 包括: DNA 测序，用于基因变异的 检测； 基因芯片技术，用于高通 M 
基因变异的 筛查; mRNA 差异显示，用于基因转彔水平的分 析等。 

:、 坫 W 诊断的临床怠义 

基因诊断町以弥补神经系统遗传性疾病临床(表型)诊断的不足，利于早期诊断，并力遗传 
病的分类提供新的方法和依据,为遗传病的治疗提供新的出路。 

根据受累遗传物质的小同分类，神经系统遗传性疾病 - K 要包拈单基 M 遗传病、多堪 W 遗传 
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病、线粒休遗传病和染色 H - Vy , I I 前丛 IM 沴断主要用于单基因遗传病。基因诊断在神经系统遗 
传性疾病中的)、 VJI ] 卜:要包拈： I 冲基因遗泠病的诊断、鉴别诊断及病因的确定:如 Duchenne M 
进行性肌 A 养小 Q 、‘>•廷顿码、遗 ⑸性 许髓小脑共济失调、脊髓性肌萎缩、 Charcot - Marie-Tooth 病、 
家族性淀粉样变性、 W ilson ^、遗泠性肌张力障碍、 Leigh 病、强直性肌营养不 良等; ②为表型多 
样性疾病的坫闪分喂提供 \ m ： 如脊髓小腩共济失调主要为基因 分型; ③对单基因和多基因遗 
传性疾病易感人群进 U V •明沴断 fll r 预：如 险测 Wilsmi 病基因和阿尔茨海默病的载脂蛋白 E 基 
因，确定易感人胙进行 v •明 r 预，則止或延缓出现临床症状;④神经系统遗传性疾病的产前诊断 
和咨询。 

随着越来越多沖经遗泠疾病的褪 w 被克降.不仅为其分子发病机制的探讨奠定了基础，也 
使得遗传病的诊断山临咪水平 过渡到 m •因水平(包括产前基因诊断、症状前基因诊断、临床基因 
诊断等不同层次)，从而大大地 提尚了 珍断速度和准确性。同时，我们也要注意，基因诊断的基础 
仍然 是临沐 诊断，对许多遗呤疾病在明_其基因突变类型及其分布规律之前尚不能进行基因诊 
断 c 只有在临床沴断 ib : 确的坫础 k 建立.的蓰因诊断方法才是可靠的。 

第八节神经系统主要辅助检查的选择原则 

目前祌经系统辅助险丧种类很多，大休[:可归纳为以下 几类: ①脑脊液检查 :腰椎 穿刺压 
力、脑脊液常规、生化及他检仏②结构影浪学检杏: X 线平片 、 CT 、 常规 MRI 等; ③功能影像学 
检查： SPFXT 、 PET 、 fMRl 等; ④血符方而的 检查: 颈部血管超声检查、 TCD 、 CTA 、 MRA 和 DSA ； 
⑤电生理检杏：脑屯阍和脑磁 阁反映 脑部电活动，肌电图和神经传导速度则检查周围神经和肌 
肉，而诱发电位既可检查中枢01可检查周 I 制神经 系统; ⑥基因 诊断: 主要适用于遗传性疾病的诊 
断; ⑦病理 检查: 主要用于其他检查难以明确诊断时。 

选择合理恰当的辅助检杏冇利于冲经系统疾病的定位和定性诊断。然而，必须清楚地认 i 只 
到，任何辅助检査均有其局限性，绝不能以辅助检查代替详尽的病史询问和全面、仔细的体格检 
查，更不能以辅助检查代替临床思维 j 临床医师必须熟悉或了解各项辅助检杳方法的适应证和 
优缺点（表 5-1), 才能正确选择检卉项目，明确检查结果的可靠性及其意义，对检查结果作出合 


理的解释。 


表 5-1 神经系统主要辅助检查的适应证和优缺点 

检查方法 适应证 优点 缺点 

脑脊液检杏 中枢神经系统感染、蛛网脱简®，费用低，对于中枢神有创检查 

下腔出血、脑膜癌病、々兰一经系统炎症的定性很存价 
巴雷综合征等，以及颅内压值，其他检查难以取代 
的判断 


头颅 X 线平片颅#病变，如头颅畸形、得简便，价廉 
折、颅颈畸形等 


组织影像重益，分辨率低 


CT f 」 描 颅内疾病，如脑出血、脑梗快速，安全， M 示组织结构存在骨伪影，对藉下结构分 

死、脑内钙化病灶、脑肿瘤比较沽晰、、对于钙化和出辨差 
等螺旋 （ T 可以血管成像 血显影淸楚 


磁共振成像 

( MRI ) 


颅内 、竹 髓疾病，如1脑梗死、 
脑肿瘤、脑 卩1 质病变、椎管内 
占位病变等.可以血管成像 


X 放射线辐射，显示组织 
结构淸晰，对藉下和椎管 
内病灶分辨率商 


较耗时，赀用较高。体内冇 
金屈 a 人物时患者不能检 
查。对钙化灶和急性期脑出 
血的诊断不如 （: T 
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笔记 


续表 


检查方法 

适应证 

优点 

缺点 

单光子发射计 
算机体层扫描 
成像 （ SPECT ) 

癫痫、痴呆等血流变化 

能显示结构性影像尚不能 
显影的病灶 

组织结构敁示不满意，接触 
放射性物质 

正电子发射计 
算机体层扫描 
成像 （ PET ) 

帕金森病、癫痫、痴呆等疾病 
的血流、代谢和受体变化 

可反映脑功能情况 

费用高，组织结构显示不满 
怠，接触放射性物质 

数字减影血管 

颅内外血管狭窄、动静脉畸 

显示血管结构淸楚，是很 

有创检查，费用?用造 

造影 （ DSA ) 

形、动脉瘤、动脉夹层、脑静 
脉系统血栓等血管性疾病 

多脑血管性疾病诊断的金 
标准 

影剂 

经颅多普勒超 
声 （ TCD ) 

脑血管疾病、颅内高压、 ffi 症 
监护等 

简便，费用低，无创性 

检测结果受操作者和操作 
过程影响较大 

脑电图 （ EEG ) 

对癫痫、脑炎、代谢性脑病等 
有诊断价值 

简便，无创，费用低，可作 
动态监测 

诊断特异性较兹 

脑磁图 

癫痫病灶的确定，认知活动 
的研究等 

对脑内生理和病理活动的 
空间定位较好 

临床资料尚耑积累，费用 

F 1 也 

卬 

肌电图和神经 

鉴别肌源性疾病或神经源性 

是周围神经和肌肉病必不 

对定性诊断帮助较小，往往 

传导速度 

疾病，鉴别前角病变或周围 
神经病变 

可缺的检査，能帮助定位 
和发现亚临床病变 

滞要结合临床和其他辅助 
检查才能作出诊断 

诱发电位 ( EP ) 

帮助诊断神经传导通路病 
变，特别是对定位冇帮助 

简便，无创，费用低 

对定性诊断无价值 

基因诊断 

遗传性疾病的诊断 

使得遗传病的诊断由临床 
水平过渡到基因水平，大 
大地提高了诊断速度和准 
确性 

许多遗传疾病3$因突变类 
型不明或多变，基因诊断不 
能脱离临床诊断 

活组织检查 

某些脑、周围神经和肌肉 
病变 

对定性诊断帮助大 

有创性，冇些疾病即使依靠 
病理检查尚不能确定诊断 


(王伟） 


思考题 

I 股椎穿刺的适应证、禁忌证和并发症是什么？ 

2 . 临床常用的脑脊液检查有哪些？ 有什么临 床意义？ 

3 . 脑（: T 、 IV 1 RI 及 HSA 的适应证有 哪些？ 

- I .. 异常脑电图有哪些？有什么临床意义？ 

5. 各神不同诱发电位的临床应用有 哪些？ 

肌电图检查的适应证有哪些?如何鉴别神经源性和肌源性损害? 
1 . 神经传导速度测定和重复神经电刺激检查的临床意义是什么？ 

H . 丁 C 1 〕 的临床应用范围是什么？ 

splct 和 pi ：: r 检查的适应证是什幺 v 
P ). )% 活检和神经活检的适边证是什么？ 
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医 学是一门复杂的科学，仟何一种疾病的临床表现都不尽相同：疾病的诊断足临 床 医师对 
患者病情进行调查研究的过程，要求临床医师运用所学的知识进行正确地分析、综合和推理。 
临床医师从实践中积累知识，从误诊中得到教益，并通过周详的病史采集、细致的体格检迤以及 
有关的辅助检查后，根据收集来的资料，进行全面的综合分析，才能对疾病作出初步诊断只要 
遵循疾病诊断的基本原则、运用正确的临床思维方法、并且在诊断过程中 si 视证据、贯视调查研 
究及验证，这样我们就能够尽早地作出正确的临床诊断，减少误诊的发生，从而为临 床陕师 选择 
适当的治疗方法提供依据，并可以初步判断疾病的转归和预后。 、 

第一节 诊疗程序 

确定某种疾病是否为神经系统疾病或病变是否主要累及神经系统是神经科廣师前先耑 
要解决的问题。许多神经系统症状是由其他系统疾病引起，某拽神经系统的疾病也可能以其 
他系统或器官的症状作为主诉。•些内、外、妇、儿科疾病常合并冇神经系统损宵，还冇些疾 
病，例如骨、关疗、周围血管结缔组织等疾病，其症状也可类似神经系统疾病。 ㈨ 此，临床医师 
确定神经系统疾病诊断时，要强调整体观念，避免只電视局部而忽视整休的片衙观点，要全而 
了解病情和病损可能累及的器官和系统、确定诊断方向，这样才能作出正确的诊断。同时神 
经病学作为一门独立的学科，其病变损害可涉及的范围十分广泛，包括了中枢神经系统 （脑、 
脊髓)、周围神经系统和全身骨骼肌，而且它们相互之间的联系非常密切。所以，神经病学的 
临床诊断更为强调定位的内容，通常以病变部位作为划分疾病的主线，然后再以定性的方式 
串联各种疾病。 


-、定位诊断 

定位诊断是根据疾病所表现的神经系统症状、体征，再结合神经解剖、神经生理和神经病理 
等方面的知识确定疾病损害的部位。而许多祌经系统病变的发生都 . it 有与一定解剖部位相关 
的特性，定位诊断一旦确定，也为定性诊断提供了重耍的诊断佶息。神经系统的病变部位根据 
其病损范圃可分为局灶性、多灶性、弥漫性和系统性病变。局灶性病变指只累及神经系统的单 
一局限部位，如面神经麻痹、尺神经麻痹、脊髓肿瘤等。多灶性病变指病变分布在两个或两个以 
h 的部位，如多发性硬化、视神经脊髓炎等。弥漫性病变常比较广泛侵犯中枢和（或）周兩神经 
系统、肌肉，如中毒性脑病、病莓性脑炎等。系统性病变指病变选择性地损害某一特定功能解剖 
系统或传导朿，如肌萎缩性侧索硬化症、亚急性脊髓联合变性等。需要注意的是定位诊断通常 
要遵循一儿论的原则，尽彳 ji 用一个局灶性病变解释患者的全部症状和体征，如果无法解释，再考 
虑多灶性 ( 包括播散性)或弥漫性病变的可能。 

在分析病变的分布和范闱之后，还需进一步明确其具体部位，现将 大脑脑 r . 、小脑、脊髓以 
及周 ra 神经病变的主要特点分述于 >• ，以便于临床定位 思考： 

㈠ 大脑病变 

临床杯要表现有意 i 只水平和内容及精神障碍、偏瘫、偏身感觉障碍、偏汀、癫痫发作等、各 
脑叶病变亦有各肖不同的特点，如额叶损害卞要表现为随意运动障碍、局限忡_痫、运动性失 
语、认知功能障碍等 症状； 顶叶损害主要表现为皮质姻感觉障碍，失渎、失) fi 等; 颞叶损寅 j .处衣 
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现为精神症状、感觉性火以、粘:神运动性瘀痫等;枕叶损害主要表现为视野受损、皮质盲等。此 
夕卜，大脑半球深部从收咳的损 V ?，可以出现肌张力改变，运动异常及不自主运动等锥体外系 
症状。 

(二） 脑干病变 

一侧脑干病变多 衣现 心病变 N 侧岡围性脑神经麻痹和对侧肢体中枢性偏瘫，即交叉性瘫 
痪，或病变同侧而部及对侧偏_温觉减退的交叉性感觉障碍,其病变的具体部位根据受损脑 
神经平而而作出判断 wr •两侧或弥漫性损甚时常引起双侧多数脑神经和双侧长束受损症状。 

(三） 小脑病变 

小脑蚓部损爽卞嬰引起躯 r •的共济失调，小脑半球损害则引起同侧肢体的共济失调。有时 
可出现小脑性诏 fr 和辨距不以 

(四） 脊髓病变 

脊髓横贯性损沈 : 常心受损部位以下的运动、感觉及括约肌三大功能障碍，呈完全的或不完 
全的截瘫或四肢廊、传导屯喂感觉障碍印尿便功能障碍。可根据感觉障碍的最高平面、运动障 
碍、深浅反射的改变 和卩! K 沖经功能的障碍.大致确定脊髓损害的范围。脊髓的单侧损害，可出 
现脊髓半切损宵综合征，表现为病变平而以下对 侧痛 、温觉减退或丧失，同侧上运动神经元性瘫 
痪和深感觉减退或炎失符髓的部分性损蛊可仅有锥体束和前角损害症状如肌萎缩侧索硬化 
症，亦可仅布锥体朿及后•索损常症状如亚急性脊髓联合变性，或可因后角、前联合受损仅出现节 
段性痛觉和温度觉障碍，但轻触觉保留，呈分离性感觉障碍,如脊髓空洞症。 

(五） 周囹神经病变 

由于脊神经是混合神经•受损时在其支配区有运动、感觉和自主神经的症状。运动障碍为 
下运动神经元性_痪，感觉障碍的范围与受损的周围神经支配区一致。前根、后根的损害分别 
出现根性分布的运动、感觉障碍：多发性神经病出现四肢远端的运动、感觉障碍。 

(六） 肌 肉病变 

病变损宵肌肉或神经一肌肉接头时，最常见的症状是肌无力，另外还有病态性疲劳、肌痛与 
触痛、肌肉萎缩、肌肉假性肥大及肌强直等，无明显的感觉障碍。 

:、定性沴断 

定性诊断是确定疾病病因（性质）的诊断，它建立在定位诊断的基础上，将年龄、性别、病史 
特点、体检所见以及各种神经影像学等辅助检查结合在一起进行分析。病史中特别要重视起病 
急缓和病程特点这两方而资料。一般而言，当急性发病，迅速达到疾病的高峰，应考虑血管病变、 
炎症、外伤及中毐等发病缓慢隐匿且进行性加重，病程中无明显缓解现象，则多为肿瘤或变 
性 疾病; 发病形式呈间歇发作性，则多为癫痫、偏头痛或周期性瘫痪等。 

现将祌经系统几类主要疚病的临床特点列述于下，为临床定性诊断作 参考： 

(-) 血管 性疾病 

起病急骤，症状在短时间内(数秒、数分钟、数小时或数天）达到高峰。多见于中、老年人， 
既往常有高血压、动脉粥样硬化、心脏病、糖尿病或高脂血症等病史。神经系统症状表现为 
头痛、头録、呕吐、肢体瘫痪、意识障碍、失语等。计算机断层扫描 （ CT )、 磁共振 （ MK 1)、 数字 
减影血管造影 （ I 3 SA ) 等影像学检查可获得比较确切的中枢神经系统损害的证据，如各类脑 
血管病。 

(二）感染性疾病 

起病 m 急性或亚急性，病情多于数 h 、少数于数周内达到高峰，伴有畏寒发热、外周血 n 细 
胞增加或血沉增快等全身感染中毒的症状，神经系统症状和体征较广泛 o 针对性地进行血及脑 
竹液的微生物学、免疫学、寄屯虫学等有关检查可进一步明确感染的性质和原因。 
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(三）变性疾病 

起病及病程经过缓慢，呈进行性加重。各年龄段均可发病，如阿尔茨海默病常于60岁以后 
起病，但有些变性疾病也可于青壮年发生，如运动神经元病。临床症状各异，如阿尔茨海默病主 
要为认知功能障碍，帕金森病主要为肌张力增高和运动障碍，运动祌经元病主要为延髓麻痹、肢 
体无力和肌肉萎缩。 

㈣ 外伤 

有外伤史，呈急性 起病; 但也有外伤较轻，经过一段时间以后发病，如慢性硬脱:下血肿。耑 
详细询问外伤经过，以区别其是否先发病而后外伤，如癫痫发作后或脑卒中后的头部外伤 。X 
线及 CT 检查有助于诊断。 

(五) 肿瘤 

起病缓慢，病情呈进行性加重。但某些恶性肿瘤或转移瘤发展迅速，病程较短。颅内肿瘤 
除常有的癫痫发作、肢体瘫痪和麻木等局灶定位症状外，尚有头痛、呕吐、视乳头水肿等颅内 
增高的征象。除原发于中枢神经系统的肿瘤外，还应注意部分癌肿的颅内转移。 P 〗 •呈弥漫性分 
布，早期除颅内压增高症状外，可无局灶性神经系统受累症状。脑脊液检查 nf 有蛋內质含 M - 增 
加，有时可检出肿瘤细胞。 CT 、 MRI 等检查可以发现转移瘤来源。 

(六） 脱髓鞘性疾病 

常呈急性或亚急性起病，有缓解和复发的倾向，部分病例起病缓慢，呈进行性加重。常见疾 
病有多发性硬化、急性播散性脑脊髓炎等。 MRI 、脑脊液和诱发电位检查有助于诊断。 

(七） 代谢和营养障碍性疾病 

常发病缓慢，病程相对 较长; 大多数临床表现无特异性，多在全身症状的基础上出现神经功 
能障碍的体征，可依据组织、休液中相应酶、蛋白质、脂质等的异常作出诊断。有些疾病常引起 
较固定的神经症状，如维生素 B | 缺乏常发生多发性神经病，维生素 b i2 缺乏发生亚急性脊髓联 
合变性，糖尿病引起多发性周围神经病。 

(八） 其他 

包括中毒和遗传性疾病等。神经系统中毒性疾病呈急性或慢性发病，其:原因有化学品、毒 
气、生物咕棄、食物、药物中毒等，诊断中毒时需要结合病史调查及必要的化验检查方能确定。 
神经系统遗传病多于儿童及青年期发病，家族中可有问样疾病，其症状和体征繁多，部分具有特 

征性，如先天性肌强直症出现的肌强直、肝豆状核变性的角膜色素环等，为这些疾病的诊断提供 
r 重要依据。 


第二节临床思维方法 

作为 r — I 然科学领域中生物应用科学的医学，其任务是防病治病，保障人类健康。在科技 h 
新月异的今天，神经科学已成为医学和生命科学的前沿学科，时代要求培养一支基础扎实、临床 
能力好、技术水平高、科研能力强的高素质技术队伍，为此培养神经科医师临床思维方法十分重 
要。当今世界科学技术迅猛发展，极大地促进了医学科学的发展，从而给临床医疗奠定了坚实 
的科学 基础。 现代技术的发展也使临床暖学日趋形象化、客观化、数字化。使科学分析史加精密， 
使临床诊治疾病的水平大大提高。但是，现代技术永远不能完全取代传统的体格检杳和科学的 
临床思维.由于神经科有其发展的特殊性，使之有别于其他医学学科，闪此，建、 x 符合神经科本 
身特点的临床思维方法对神经科疾病的诊断及治疗至关重要， 

临床思维的培养应以循 i 正联学理念为指导，要求临床医师应用已掌握的医学理论知识和临 
床经验，结合患者的临床资料进行综合分析、逻辑 推理。 从错综复杂的线索中，找出七要矛盾, 
并加以解决， 这是一 个观察事物并思考问题的 过程. iH 确的临床思维足医师长朗从事临 I 木实践 
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的经验总结, lii 坫临师的难咻功 

应对神经利•灰师按照如 F 步骤迸行临床思维的培养锻炼 :①养 成全面细致的习惯，通过详 
细的问诊、查休及劣验审位作，收集翔实的临床资料，剔除一些无关紧要的体征和不可靠的 
临床资料，以避免 K 分散我们临沐判断的注 意力; ②将匕述资料综合分析，利用神经解剖学、生 
理学的基本知以，尽 " f 能合刊驰解 mh 病变的部位，确定疾病相关的功能与解剖结构的异常，进 
行定位诊断;③根据病变的部位、病史4冰征及相关的实验室检查结果,最终分析判断疾病的病 
因，作出定性 诊断； 1叫确疾病性质 C 定一个合理的治疗方案;⑤根据疾病的性质、部位、患 
者的综合状态等 W 索 if 佔疾病对忠片生 砰功能 、心理状况、社会适应能力等方面的影响，评估患 
者的预后。 

上述培养神经科 mwiu 床思维的过程绝不是一成不变的教条,要始终把握“具体问题具体 
分析”的原则，泠于抓 n •:疾病的主要矛府,透过现象抓住其本质特征。 

随若睬学科学的发膊，疾病的沴断也显露出一些不可避免的局限性，遵循上述的临床思 
维方法，在大多数怙况下，冲经病学的诊断可以作出解剖学诊断。然而，即使是最严格地运用 
临床方法和实验宰检杏，仍然行许多患者诊断不明。通常在这种情况下，我们可以遵循以下 
的经验 :①集 中分析屯耍的吋祸而竹定的症状和体征，通常检查到的体征要比询问到的主观 
症状来得更可诏，而运动系统或反射等沐征要比感觉系统的体征更 肯定; ②避免过早地下结 
论和作出诊断，思路过甲•地尚限于病史或体检中的某些体征，会忽略了其他诊断的可能性。 
诊断应当随若新资料的获得加以调整；病惜在不断变化，随着时间的推移，诊断将会进一步 
明确； ③肖临床表现不符介所考虑的疾病特点时，就应该考虑另一种疾病的可能。一般情况 
下遇到常见病+典瑠农现的儿率，耍比遇见罕见病典型表现的几率大 得多； ④临床医师不要 
根据自己对主要症状和体征的泾验性认识作出诊断，而要通过对临床现象的归类和分析进行 
判断;⑤尽可能进行组织活检，获取细胞病理学资料，这样不仅有利于诊断，也有利于为以后 
的临床研究做准备。 

临床阪学是一个非常复杂的过程，不仅冇诊断过程的内环境，而且与外环境密切 相关; 不仅 
有技术问题，而 a 还包含有精神、社会文化背设等方而的问题。其次，医学已从生物医学模式向 
生物一心理一社会医学模式转变，疾病已表现为一个多系统、多结构、多层次的病理状态。不仅 
许多疾病的概念在変化，而且对疾病的病理机制的认识也在发展。疾病的认识过程日趋复杂， 
有自然、社会、心理等多方面因尜的参与。此外，医学基础科学不断进展，大 M 新的检测手段应 
用于临床，疾病诊断标准也在+断发展。这些因素导致疾病的诊断存在着不可避免的局限性， 
因此在临床实践中，十分强调对临床资料的综合分析，提倡辩证思维的分析方法，避免对疾病认 
识的片面性和不真实性，减少误诊、误治，提商诊断率和治愈率。 

医学是一门实践性很强的科学，靑年医师只有在13常的彪疗工作中不断实践，才能真正地 
掌振各种临床检查技术，为日后 T . 作打下坚实的基础。青年医师还要善于学 > J ，不断总结。医 
学知识的史新速度丨 I 益加快，文献资料浩如烟海，来自本书的系统知识远远不能满足临床实践 
的耑要，所以必须紧密地结合临床实践，勤奋学习，尽快掌握新的理论和知识，只有夯实基础理 
论,才能不断提商歴疗水平。另外，青年 I 矢师还要向专家学习，学习他们在长期实践屮积累的丰 
常经验、检杳技巧、严谨 S 灵活的思维以及分析解决问题的方法等，这一切都有助于临床能力和 
向我素质的提高 .， M 时在平常的临床1:作中，要勤于思芩，注蜇观察，不断总结经验教训，增强 
处理疑难问题的能力，努力探索，不断培养和增强临床科研意识和能力。 


(陈生弟) 
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思考题 

1. 神经系统疾病诊新的基本步琚是什么，需要注 念哪 些要点 •/ 

2. 神经系统病变按其损害的部位或病灶的分布，主要分为哪几#奂有何临床祜拄？ 

3. 神经系统疾病的性质主要有哪几种类型，需要重视哪些特点？ 


参考文献 

1 .贾建平.神经病学.系6版 . 北京：人民卫生出版社， 2()()< S . 
2 . 陈生弟.神经病学.第 2 版.北京 ：科学 出版社 , 2011 ). 
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概 述 

头痛 （ headaduO 足临床常见的症状,逝常指局限于头颅上半部，包括眉弓、耳轮上缘和枕外 
隆突连线以 I 〔部位的疼痛_引起头痛的病因众多，大致可分为原发性和继发性两类。前者不能 
归因于某一确切病因，也吋称为特发性头痛，常见的如偏头痛、紧张型 头痛; 后者病因可涉及各 
种颅内病变如脑血管疾病、颅内感染、颅脑外伤，全身性疾病如发热、内环境紊乱以及滥用精神 
活性药物等 C 

头痛的发病机制 K 杂，书要足由于颅内、外痛敏结构内的痛觉感受器受到刺激，经痛觉传导 
通路传导到达大脑皮质而引起。颅内痛敏结构包括静脉窦、脑膜前动脉及中动脉、颅底硬脑膜、 
三叉神经 （ V )、古_神经 （ IX ) 和迷走神经 （ X ) 、颈内动脉近端部分及邻近 Willis 环分支、脑干中 
脑导水管周围灰质和丘脑感觉中继 核等； 颅外痛敏结构包括颅骨骨膜、头部皮肤、皮下组织、帽 
状腱膜、头颈部肌肉和颅外动脉、笫2和第3颈神经、眼、耳、牙齿、鼻窦、口咽部和鼻腔黏膜等。 
机械、化学、生物刺激和体内生化改变作用于颅内、外痛敏结构均可引起头痛。如颅内、外动脉 
扩张或受牵拉，颅内静脉和静脉窦的移位或受牵引，脑神经和颈神经受到压迫、牵拉或炎症刺 
激，颅、颈部肌肉痉挛、炎症刺激或创伤，各种原因引起的脑膜刺激，颅内压异常，颅内5-羟色胺 
能神经元投射系统功能紊乱等。 

各国对头痛的分类和诊断曾使用不同的标准。国际头痛协会 （International Headache 
Society JHS ) T 1988 年制定/头痛的分类和诊断标准，成为头痛分类和诊断的国际规范。2004 
年 ， IHS 推出了 国际头痛疾病分类第2版 (the International Classification of Headache Disorders 2 nd 
Edition , ICHD - II )，2005 年 IHS 对其进行了第一次修订 ( ICHD - II Rl )， 最新的分类见表 7-1。 

表 7-1 头痛疾患的国际分类 

1原发性头痛 

1.1 偏头痛 （ migraine ) 

1.2 紧张型头痛 ( tension-type headaclie ) 

1.3 丛集性头痛和其他 X 叉自主神经头痛 
1.4 K 他原发性头痛 
2继发性头痛 

2.1 头颈部外伤引起的头痛 

2.2 头颈部血管性病变引起的头痛 

2.3 非血管性颅内疾病引起的头痛 

2.4 某一物质或某一物质戒断引起的头痛 

2.5 感染引起的头痛 

2.6 内环境紊乩引起的头痛 

2.7 头颅、颈、眼、耳、极、&窦、牙齿、 n 或其他颜面部结构病变引起的头痛或而痛 
2.8 精祌疾病引起的头痛 
3脑神经痛、中枢和原发性面痛和 K 他头痛 


详细的病史能为头痛的诊断提供第一手资料。在病史采集中应重点询问头痛的起病方式、 
发作频率、发作时间、持续时间、头痛的部位、性质、疼痛程度及伴随 症状; 注意询问头痛诱发因 
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素、前驱症状、头痛加重和减轻的因素。另外，还应全面了解患者年龄与性别、睡眠和职业状况、 
既往病史和伴随疾病、外伤史、服药史、中毒史和家族史等一般情况对头痛发病的影响。在头痛 
的诊断过程中，应首先区分是原发性或是继发性。任何原发性头痛的诊断;、 V :逑、>:在排除继发性 
头痛的基础之上。全面详尽的体格检查尤其是祌经系统和头颅、五官的检查，有助 f 发现头痛 
的病变所在适时 恰巧地 选用神经影像学或腰穿脑#液等辅助检查，能为颅内器质性病变提供 
客观依据。 

头痛的防治原则包括病因治疗、对症治疗和预防性治疗。病因明确的病例应尽 V •去除病因， 
如颅内感染应抗感染治疗，颅内高压者宜脱水降颅压，颅内肿瘤：手术切除等。对于病因不能 
立即纠正的继发性头痛及各种原发性头痛急性发作，可给予 止痛等 对症治疗以终 jh 或减轻头痛 
症状，同时亦应对头痛伴随症状如眩晕、呕吐等予以适舀的对症治疗。对慢性头痛9反复发作 
者应给予适当的预防性治疗，以防头痛频繁发作。 

第一节偏头痛 

偏头痛 ( migraine ) 是临床常见的原发性头痛，其特征是发作性、多为偏侧、中;1:度、搏动样头 
痛，一般持续4~72小时，可伴有恶心、呕叶，光、声刺激或日常活动均可加重头痛，安静环境、休 
息可缓解头痛：偏头痛是一种常见的慢性神经血筲性疾病，患病率为5%〜10%。 

【病因】 

偏头痛的病因尚不明确，可能与下列因素 有关： 

1•内因偏头痛具有遗传易感性，约60%的偏头痛患者有家族史，其亲属出现偏头痛的 
风卜、、>.疋一般人群的3〜6倍 3 家族性偏擁性偏头痛 （familial hemiplegic migraine , FIIM ) 吳商跋 
外显率的常染色体显性遗传，根据突变基因 FH m 分为三类，突变基因依次为 CACNA 1 A 基因、 
ATP 1 A 2 基因和 SCN 1 A 基因。此外，与神经系统兴奋性相关的基冈突变与偏头痛的常见类沏有 
关，提示偏头痛与大脑神经细胞的兴奋性紊乱相关。本病女性多于男性，多在青春期发病，月经 
期容易发作，妊娠期或绝经后发作减少或 停止。 这提示内分泌和代谢因素参与偏头痛的发病。 

^外因环境因素也参与偏头痛的 发作。 偏头痛发作可由某些食物和药物所诱发。食物 
包括含酪胺的奶酪、舍亚硝酸盐的肉类和脆制食品、含苯乙胺的巧克力、含谷氨酸钠的食品添加 
剂及^萄 酒等; 药物包括口服避孕药和血管扩张剂如硝酸甘汕等。另外，强光、过劳、应激以及 
应激后的放松、睡眠过度或过少、禁食、紧张、情绪不稳等也是偏头痛的诱发因索。 

【发病机制】 

偏头痛的发病机制尚不十分清楚，目前主要有以下学说： 

1- 血管学说该学说认为偏头痛是原发性血管疾病，由血管舒缩功能障碍引起。颅内血 
管收 缩引起偏头_先兆症状，随只颅外、烦内血管扩张译致搏动性的头痛产 生。 颈动脉压迫、血 
管收缩剂麦角牛物碱如麦角胺可缓解头痛支持这一理论。但是，新近的多个影像学研究包括氙 
f : T 脑血流成像 、 SPECT 、 PET 及 fMRI 等证实，偏头痛发作时并非一定存在血管扩张。目前认为， 
血管扩张只是偏头痛发生的伴随现象 ，而 非必要条件。 

2. 神经学说该学说认为偏头痛是原发性神经功能紊乩性疾病。偏头痛先兆是由皮质扩 
展性抑制 ^^rtical spreading depressing , CS 1)) 引起。 CSD 是指各种有害刺激引起的起源于大脑 
后部皮质 ( 枕叶）的神经电活动抑制带，此抑制带以 2〜 5 mm/min 的速度向邻近皮质扩展，并伴随 
出现旷展性血量减少 (spreading oligemia ); 两者均不按照脑动脉分布扩展,而是按大脑皮质细胞 
构筑模式进行，向前扩展 •般不 超越中央沟. CSD 能很好地解释偏头痛先兆症状另外 ,5 -释 
色胺能神经元家族广泛地分布 于脑 中，许多宥效抗偏头痛药可作为中枢性 5 -HT 受体激 
动剂或部分激动剂起作用，这提示神经功能紊乩参 1 . j 偏头痛的发作过程 
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3. 三叉神经血管学说陔学说近年来受到广泛重视。颅内痛觉敏感组织的周围神经纤 
维随三叉神经眼支进人 •: 义沖经节，或人第1、2颈神经 （ Cl 、 C 2) 后根至 Cl 、 C 2 脊神经节，然后 
发出神经纤维至-:义沖经血 竹 以合沐 （trigemiiKnasciilar complex )， 换元后发出神经纤维，经脑 
干交叉后投射至丘麟 •:义冲经竹及其纤维受刺激后，可引起 p 物质、降钙素基因相关肽 
(calcitonin gene - relat(*d pt ' ptide , (：(； RP ) 和其他神经肽释放增加 3 这避活性物质作用于邻近脑血 
管壁，可引起血管扩张而出 现搏 动性头痛，还可使血管通透性増加，血浆蛋白渗出，产生无菌性 
炎症，刺激痛觉纤维传人中 m ,形成恶性循环。已有研究显示， 5- HT 受体激动剂曲普坦类制剂可 
通过作用于•:义沖经血 fW 介沐 fll 脑股后内侧核的 5- HT 受体，终止偏头痛急性 发作 ; CGRP 
受体拮抗剂微 M 渗入=义冲经血管乂合沐"〖有效抑制三叉神经血管系统痛觉信息的传递。提 
示三叉神经血赀篪合沐 UET : 脑的神经功能紊乱也参与偏头痛的发病。 

4. 视网膜一丘脑一皮质机制偏头痛是一种与感觉模式失调有关的疾病，如偏头痛患者在 
发作前后对光、声、触觉和唣觉敏感 .、 近来， 对宵 人偏头痛的研究发现从视网膜神经节细胞到丘 
脑后部的一条非影像形成视觉通路的激活可能是光线调节偏头痛的机制之一。 

【 临床表现】 

偏头痛多起病于儿萤和办存期，中靑年期达发病高峰，女性多见，男女患者比例约为 
1 : 2〜1 : 3,常有遗传背姑2004年 IHS 制定的偏头痛分型见表7-2。 

_ 表 7-2 国际头痛协会偏头痛分型 __ 

1 无先兆偏头痛 （migraine uithnut aura) 

2 有先兆偏头痛 (migrainr with aura) 

2.1 伴典姻先兆的央痛性头痛 （typical aura with migi'aine headache) 

2.2 伴典型先兆的 IhlW 头痛性头痛 (typical aura with non-inigi*aine headache) 

2.3 典型先兆不作头痛 (typiral aura without headache) 

2.4 家族性偏擁性偏头痛 (familial lu'miplegic migraine) 

2.5 散发性偏瘫性偏头痛 (sporadic hemiplegic migraine) 

2.6 站底型偏头痛 (hasilar-type migraint 、） 

3 常为偏头痛肖 U 驱的儿 _l ¥ ( 周期性综合 flh (rhildhood periodic syndromes that are commonly precursors of migraine) 

3.1 周期性呕吐 （cyclical vomiting) 

3.2 腹型偏头痛 (abdominal migraine) 

3.3 儿童期良性阵发性眩朵 (benign paroxysmal vertigo of childhood) 

4 视网脱性偏头痛 （retinal migraine) 

5 偏头痛并发疵 （ complications) 

5.1 慢性偏头痛 (chronic migraine) 

5.2 偏头痛持续状态 (status inigrainosus) 

5.3 无梗死的持续先兆 （persistenl aura without infarction) 

5.4 偏头痛性梗死 (migrainous infarction) 

5.5 偏头痛诱发的痛样发作 （ migrain ( 、 - 1riggered seizure) 

6 很可能的偏头痛 （ prol)ahle migraine) 

6.1 很吋 能的 X 先兆偏头痛 （pmhahle migraine without aura) 

6.2 很 f 1 〖能的存兆偏央痛 （probable migraine with aura) 

6.3 很口 j 能的慢性偏头痛 （probable chronic migraine) 


下 l & l 介绍偏头痛主要类嗯的临床 表现： 

1 . 无先兆偏头痛 （migraine without aura) 是最常见的偏头痛类型，约占80% c 临床表现为 
反釔发作的-侧或双侧额颞部疼痛，呈搏动性，疼痛持续时作颈肌收缩可使症状复杂化。常伴 
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有恶心、呕吐、畏光、畏声、出汗、全身不适、头皮触痛等症状。本型发作频率高，可严 觅影 响患者 
工作和生活，常需要频繁应用止痛药治疗，易合并出现一新的头痛类型——药物过度使用性头 
痛 ( medication-overuse headache , MOH ) 0 本型偏头痛常与月经有明显的关系:. 

2. 有先兆偏头痛 （migraine with aura ) 约占偏头痛患者的10%。发作前数小时至数日可有 
倦怠、注意力不集中和打哈欠等前驱症状。在头痛之前或头痛发生时，常以可逆的局灶性神经 
系统症状为先兆，表现为视觉、感觉、言语和运动的缺损或刺激 症状。 最常见为视觉先兆，如视 
物模糊、暗点、闪光、亮点亮线或视物 变形; 其次为感觉先兆，言语和运动先兆少见。先兆症状一 
般在5〜20分钟内逐渐形成，持续不超过60 分钟; 不同先兆可以接连出现。头痛在先兆同吋或 
先兆后60分钟内发生，表现为一侧或双侧额颞部或眶后搏动性头痛，常伴有恶心、呕吐、设光或 
畏声、苍白或出汗、多尿、易激惹 、气 味恐怖及疲劳感等。活动可使头痛加 巫， 睡眠后可缓解头痛。 
头痛可持续4〜72小时，消退后常有疲劳、倦怠、烦躁、无力和食欲差等，1 〜 2日后常 nj * 好转。 

(1) 伴典型先兆的偏头痛性头痛 （typical aura with migraine headache ): 为最:常见的有先兆偏 
头痛类型，先兆表现为完全可逆的视觉、感觉或言语症状，无肢体无力表现。与先兆同时或先兆 
后60分钟内出现符合偏头痛特征的头痛，即为伴典型先兆的偏头痛性头痛。若与先兆同吋或 
先兆后 6 0分钟内发生的头痛表现不符合偏头痛特征，则称为伴典型先兆的非偏头痛性 头痛； 当 
先兆后60分钟内不出现头痛，则称为典型先兆不伴头痛。 

⑵散发性偏雜性偏头痛 （sporadic hemiplegic migraine ): 临床少见。先兆除必须有运动无力 
症状外，还应包括视觉、感觉和言语三种先兆之一，先兆症状持续5分钟〜24小吋，症状完全可 
逆，在先兆同时或先兆60分钟内出现符合偏头痛特征的头痛。如在偏瘫性偏头痛患者的-级 
或二级亲属中，至少有一人具有包括运动无力的偏头痛先兆，则为家族性偏瘫性偏头痛；若无， 
则称为散发性偏瘫性偏头痛。 

(3)^ S 底型偏头痛 ( basilar-type migraine )： 先兆症状明显源自脑干和（或）两侧火脑节球，临床 
可见构音障碍、眩晕、耳鸣、听力减退、复视、双眼鼻侧及颞侧视野同时出现视觉症状、共济失调、 
意识障碍、双侧同时出现感觉异常，但无运动无力症状。在先兆同吋或先兆60分钟内出现符合 
偏头痛特征的头痛，常伴恶心、呕吐。 

3. 视网膜性偏头痛 （rntinal migraine ) 为反复发生的完全可逆的单眼视觉障碍，包括闪烁、 
暗点或失明，并伴偏头痛发作,在发作间期眼科检查正常。与基底型偏头痛视觉先兆症状常累 
及双眼不同，视网膜性偏头痛视觉症状仅局限于单眼，且缺乏起源于脑干或大脑半球的神经缺 
失或刺激症状。 

4. 常为偏头痛前驱的儿童周期性综合征 可视为偏头痛等位症，临床可见周期件呕吐、反 
复发作的腹部疼痛伴恶心呕吐即腹型偏头痛、良性儿童期发作性眩晕。发作时小•伴有头痛，随 
着时间的推移可发生偏头痛。 

5. 偏头痛并发症 

⑴慢性偏头痛 (chronic migrahie ): 偏头痛每月头痛发作超过15天，连续3个月或3个月以 
上，并排除药物过 M 引起的头痛，可考虑为慢性偏头痛。 

⑵偏头痛持续状态 (status migrainosus ): 偏头痛发作持续吋间 >72小吋，而且疼痛程度较 
严重，但其间可有因睡眠或药物应用获得的短暂缓解期。 

(3) .无梗死的持续先兆 :指有 先兆偏头痛患者在一次发作屮出现•一种先兆或多种先兆症状 
持续】周以上，多为双 侧性; 本次发作其他症状与以往发作 类似; 需神经影像学排除脑梗死病灶。 

⑷偏头痛性脑梗 死:极 少数情况下在偏头痛先兆症状后出现颅内相应供血区域的缺血性 
梗死，此先兆症状常持续60分钟以上，而旦缺血性梗死病灶为神经影像学所证实，称为偏头痛 
性脑梗死。 

⑸偏头痛诱发的痫样发 作:极 少数情况下偏头痛先兆症状可触发痫性发作， II 痫性发作发 
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生在先兆症状中或 d 小吋以内 

【诊 断】 

根据偏头痛发作災:喂、家族史 fll 沖经系统检查，通常可作岀临床诊断。脑部 CT 、 CTA.MRK 
MRA 检査可以排除腕血竹疾病、颅内动脉瘤和占位性病变等颅内器质性疾病。下面介绍 IHS 
(2004 年）偏头痛诊断 f 小准、 

1. 无先兆偏头痛诊断标准 

(1) 符合 (2) 〜 (4) 特汕的至少5次发作。 

(2) 头痛发作 ( 来经治疗或治疗 无效) 持续4〜72 小时 c 

(3) 至少冇卜'列屮的2项头痛特征 :①单 侧性;②搏 动性; ③中或重度 头痛; ④日常活动(如 
步行或上楼梯） 会加 取头痛，或头痛时会主动避免此类活动。 

(4) 头痛过程中节少 nw /下 列1项 kd 恶心和(或) 呕吐; ②畏光和畏声。 

(5) 不能归因于其他疾病。 

2. 伴典型先兆的偏头痛性头痛诊断标准 

(1) 符合 (2) 〜 (4) 特征的至少2次 发作。 

(2) 先兆至少有下列中的1种表现，但没有运动无力症 状:① 完全可逆的视觉症状，包括阳 
性表现（如闪光、必点或兗线）和（或）阴性表现(如视野缺 损); ②完全可逆的感觉异常，包括阳性 
表现（如针刺感）和（或）明性丧现（如麻 木); ③完全可逆的言语功能障碍。 

(3) 至少满足以下2项 :①同 向视觉症状和（或)单侧感觉 症状; ②至少1个先兆症状逐渐发 
展的过程>5分钟，和（或）不同的先兆症状接连发生，过程多5 分钟; ③每个先兆症状持续5〜60 
分钟。 

(4) 在先兆症状同时或在先兆发生后60分钟内出现头痛，头痛符合无先兆偏头痛诊断标准 
中的⑵〜 (4) 项。 

(5) 不能归因于其:他疾病。 

3. 慢性偏头痛诊断标准 

(1) 头痛符合无先兆偏头痛诊断标准 中的⑶ 和⑷项，且每月发作超过15天，持续3个月 
以上。 

(2) 不能归因于其他疾病。 

【鉴别诊断】 

1. 丛集性头痛 （cluster headache ) 是较少见的一侧眼眶周围发作性剧烈疼痛，持续15 
钟〜3小时，发 作从隔 天1次到每 1_1 8次。本病具有反复密集发作的特点，但始终为单侧头痛， 

并常伴有同侧结膜充血、流泪、流涕、前额和面部出汗和 Hornnr 征等。 

2. 紧张型头痛 （ tension-lype headache ,1 TH ) 是双侧枕部或全头部紧缩性或压迫性头痛，常 
为持续性，很少伴有恶心、呕吐，部分病例也可表现为阵发性、搏动性头痛。多见于青、中年女性， 
情绪障碍或心观闪素可加带头痛症状。 

3. TolOSa - Hunt 综合征以往称痛性眼肌麻搏 (painful ophthalmoplegia )， 为阵发性眼球 / rf 及 

眶周的顽 N 性胀痛、刺痛或撕裂样疼痛，伴随动眼、滑车和(或)展神经麻搏，眼肌麻痹可与疼痛 
同时出现或疼痛发作后两周内出现， MRI 或活检可发现海绵窦、眶上裂或眼眶内有肉芽肿病变。 
本病持续数周后能 r I 行缓解，但易于复发，适当的糖皮质激素治疗可使疼痛和眼肌麻痹在72小 
时内缓解。 | 

4. 症状性偏头痛 (symptomatic migraine ) 缘于头颈部血管性病变的头痛如缺血性脑血管疾 
病、脑出血、未破裂的 迤状动 脉瘤和动静脉 畸形; 缘于非血管性颅内疾病的头痛如颅内 肿瘤; 缘 
于颅内感染的头痛如脑脓肿、脑膜炎等。这些继发性头痛在临床1:也吋表现为类似偏头痛件质 
的头痛，可伴有恶心、呕叶，但尤典嗯偏头痛发作过程，大部分病例有局灶性神经功能缺失或刺 
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激症状，颅脑影像学检查可显示病灶。缘于内环境紊乱的头痛如高血压危象、高血压脑病、子痫 
或先兆子痫等，可表现为双侧搏动性头痛，头痛在发生时间上与血压升高密切相关，部分病例神 
经影像学检查可出现可逆性脑白质损害表现。 

5. 药物过度使用性头痛属于继发性头痛。头痛发生与药物过度使用冇关，朵类偏头痛 
样或同时具有偏头痛和紧张型头痛性质的混合性头痛，头痛在药物停止使用后2个月内缓解或 
回到原来的头痛模式。药物过度使用性头痛对预防性治疗措施无效。 

【治疗】 

偏头痛的治疗目的是减轻或终止头痛发作，缓解伴发症状，预防头痛复发。治疗包括药物 
治疗和非药物治疗两个方面。非药物治疗主要是加强宣教，帮助患者确立科学、正确的防治观 
念和目标，保持健康的生活方式，寻找并避免各种偏头痛诱因。药物性治疗分为发作期治疗和 
预防性治疗。 

1. 发作期的治疗临床治疗偏头痛通常应在症状起始时立即服药。治疗药物包括非特异 
性止痛药如非留体类抗炎药 （ non-steroidal anti-inflammatory drugs , NSAIDs ) 和阿片类药物，特异 
性药物如麦角类制剂和曲普坦类药物(表7-3)。药物选择应根据头痛程度、伴随症状、既往用药 
情况等综合考虑，可采用阶梯法、分层选药，进行个体化治疗。 


表 7-3 偏头痛特异性治疗药物 


药物 

用法用量 

曰最大剂量 

半衰期 （小时） 

麦角类制剂 




麦角胺 

l-2mg P0/SI7PR 

6mg P0/SL7PR 

2. 0 

双氢麦角胺 

l-2mgIM ； l-3rng PO 

4mg IM; 9mg PO 

2.5 

曲普坦类 




舒马曲普坦 

6mgSC ； 25-100mg PO 

12mgSC;300mg PO 

2. 0 

那拉曲普坦 

2.5mg PO 

5mg PO 

5.0-6.3 

利扎曲普坦 

5 〜 lOmgPO 

30rng PO 

2.0 

佐米曲普坦 

2.5~5mg PO 

lOmg PO 

3.0 

阿莫曲酱坦 

6.25 〜 12.5mgPO 

25mg PO 

3.5 


注 : P0 : (1 服 ; SL : 丙下 * 含服 ; PR : 经舰 给药 ; IM : 肌内 注射 ; SC :皮下注射 


(1) 轻一中度头痛：单用 NSA IDs 如阿 Ffj 瓜林 （aspirin )、蔡普生 （naproxen )、布洛芬 （ihuprofen )、 
双氣芬酸 （ dirLnac ) 等吋有效，如无效再用偏头痛特异性治疗药物。阿片类制剂如哌替啶对偏头 
痛急性发作亦有效，因; it 具有 成癒性 ，不推荐常规，但对 r 有犮角类制剂或曲普坦类应用禁忌的病 
例，如合并朽心脏病、周闱血管病或妊娠期偏头痛，则可给予哌待啶治疗以终止偏头痛急 f 土发作。 

(2) 中一重度头 痛:严 重发作可直接选用偏头痛特异性治疗药物（表7>3)以尽快改善症状， 
部分患者虽有严電头痛但以往发作对 NSAIDs 反应良好者，仍可选用 NSAIDs 。 麦角类制剂为 
5- HT 1 受体非选择性激动剂，半衰期长、头痛的复发率低，适用于发作持续时间长的患者，曲普 
坦类为 5- HT 1 B /11) 受体选择性激动剂。复方制剂如麦角胺咖啡因合剂 nj •治疗某些中一重度的 
偏头痛发作。麦角类和曲普坦类药物不良反应包括恶心、呕吐、心悸、烦躁、焦虑、周围血管收缩， 
大量长期应用"了引起高血) K 和肢体缺血性坏死。因具奋强力的血管收缩作用，严重高血 fK 、心 
脏病和孕妇患者均为禁忌。另外，如麦角类和曲普坦类药物应用过频，则会 d 起药物过 M 使用 
性头痛，建议每周用药不超过 2〜3 天。 

近年来发展起来的 CCHP 受体拮抗剂介望成为终止偏头痛急性发作安全介效的特异性药物、、 

⑶伴随症状 :恶心 、呕吐者合用止吐剂(如甲氧 M 普胺 10 mg 肌内注射)是必嬰的，严歌呕吐 
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者可给予小剂乃莳、2 内嗪 “烦躁者可给予苯二氮草类药物以促使患者镇静和人睡。 

2. 预防性治疗迠川于： T) 顿繁发作，尤:其是每周发作1次以上严重影响 H 常生活和工作 
的 患者; ②急性 W 治疗尤玫,或 W 副作用和禁忌证无法进行急性期治 疗者; ③可能导致永久性神 
经功能缺损的特殊令异咽 ftS 头痛，如偏噃性偏头痛、基底型偏头痛或偏头痛性梗死等。药物治 
疗应小剂:单药开始，缓慢加 以至 合适剂 比同时 注意副作用。偏头痛发作频率降低50%以上 
可认为预防性治疗“效 丫 fi 加 ㈣ 脑性治疗沿要持续约6个月，之后可缓慢减®或停药。临床 
用于偏头痛预防的药物! Al 々 7-4 



表 7-4 偏头痛预防性治疗常用药物 


药物 

用法用 ffl 

不良反应 

注意事项 

P 肾上腺尜能受体 附滞剂 



普萘洛尔 

美托洛尔 

l ( K 60 mg / f '> C ,2 次 / f l 

100〜 200 m g / 次，丨次/ U 

抑®、低血压、不能耐受活 
动、 阳瘘等 

应从小剂 M 开始，缓慢增加 
剂量，以心率不低于60次/ 
分 为限； 哮喘、房室传导阻 
滞、心力袞竭患者禁忌 

钙离子拮抗剂 

M 桂利嗪 

5〜 l () mg / 次，1次/睡前 

疲劳感、体重増加、抑郁、 
锥沐外系症状 


维拉帕米 

160〜 320 mg 八 1 

便秘、下肢浮肿、房室传导 
阻滞 

从小剂量开始用药 

抗癫痫药 

丙戊酸 

400〜 600 mg / 次，2次 / 11 

嗜睡、体重增加、脱发、靈 
额、肝功能损害 


托吡酯 

25~200 mg/d 

意识模糊、感觉异常、认知 
障碍、体重减轻、肾结石 


加巴喷丁 

900~1800 mg/d 

疲劳感、头& 


抗抑邡药 

阿米替林 

25〜 75 mg / d , 睡前 

嗜睡 


5 -HT 受体拮抗剂 

苯噻啶 

0.5-3 rng/d 

嗜睡、体®增加 



【预后】 

大多数偏头痛患者的预后良好。偏头痛可随年龄的增长而症状逐渐缓解，部分患者可在 
60〜70岁时偏头痛不冉发作。 


第二节丛集性头痛 

丛集性头痛 (cluster headache ) 是•种原发性神经血管性头痛，表现 为一侧 眼眶周围发作性 
剧烈疼痛，有反复密集发作的特点，伴有同侧眼结膜充血、流泪、瞄:孔缩小、眼睑下垂以及头面部 
出汗等 n 料申经症状,常在一人‘内间定时间发作，可持续数阓至数月。 

【发病机制】 

发病机制尚小叫确 . 丛集性头痛患择发作期脑静脉血中 CGRP 明显增高，提示二叉神经血 
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管复合体参与丛集性头痛的发病，但不能解释头痛发作的昼夜节律性。丛集性头痛发作存在昼 
夜节律性和同侧颜面部的自主神经症状，推测可能与下丘脑的祌经功能紊乱有关。功能神经影 
像学 fMRI 和 PET 研究证实丛集性发作期存在下丘脑后部灰质的异常激活，而下丘脑后部灰质 
的深部脑刺激术可缓解难治性丛集性头痛，这更支持丛集性头痛可能原发于下丘脑神经功能紊 
乱。因此，丛集性头痛可能是下丘脑神经功能障碍引起的、三叉神经血管复合体参与的原发性 
神经血管性头痛。 

[ 临床表现] 

平均发病年龄较偏头痛晚，约为 25 岁，部分患者可有家族史。以男性多见，约为女性的 3〜4 
倍。头痛突然发生，无先兆症状，几乎于每日同一时间，常在晚上发作，使患者从睡眠中痛醒。 
头痛位于一侧眶周、眶 t 、 眼球后和（或）颞部，呈尖锐、爆炸样、非搏动性剧痛。头痛持续 15 分 
钟至 3 小时不等。发作频度不一，从一日 8 次至隔日 1 次。疼痛时常伴有同侧颜面部主神经 
功能症状，表现为结膜充血、流泪、流涕等副交感亢进症状，或瞳孔缩小和眼睑下垂等 Homer 征， 
较少伴有恶心、呕吐。头痛发作可连续数周至数月（常为 2 周〜 3 个月 ） ，在此期间患者头痛呈成 
串发作，故名丛集性头痛。丛集发作期常在每年的春季和（或） 秋季; 丛集发作期后可有数月或 
数年的间歇期。在丛集期，饮酒或血管扩张药可诱发头痛发作，而在间歇期，两者均不会引起头 
痛发作。 

【诊断】 

根据中青年男性出现发作性单侧眶周、眶上和（或)颞部严重或极度严重的疼痛，可伴有同 
侧结膜充血、流泪、眼睑水肿、流涕、前额和面部出汗、瞳孔缩小、眼睑下垂等自主神经症状，发作 
时坐立不安、易激惹，并具有反复密集发作的特点，神经影像学排除引起头痛的颅内器质性疾 
患， pJ * 作出丛集性头痛的诊断。当至少有两次丛集期，且每期持续 7-365 天，两次丛集期之间无 
痛间歇期多1个月，则称为发作性丛集性头痛 （episodic cluster headache ); — •旦 丛集期>1年，无 
间歇期或间歇期<1个月，则称为慢性丛集性头痛 （chronic cluster headache) Q 

【鉴别诊断】 

1- 发作性偏侧头痛 （paroxysmal hemicrania ) 好发于女性，也表现为一侧眶周、眶 h 和（或) 
颞部剧烈头痛，可伴同侧结膜充血、流泪、鼻塞、流涕、前额和面部出汗、瞳孔缩小、眼睑 F 垂等。 
本病头痛发作持续时间为 2-30 分钟，发作频率常为每天5次以上，治疗剂摄的吲哚美辛能完全 
控制头痛发作。 

2. 偏头痛 女性多见，头痛前可有先兆症状，头痛常呈搏动性，常伴恶心、呕叶症状，头痛程 
度远较丛集性头痛轻,每次发作时间多超过4小时，发作无丛集性特征，可有阳性家族史等。 

【治疗】 

1. 急性期的治疗 吸氧疗法为头痛发作时首选的治疗借施，给予吸入纯氧，流速 7〜 10 I 7 min ， 
10-20 分钟，可有效阻断头痛发作，约 70% 患者有效。吸氧疗法无禁忌证，并且安全而无明显不 
良反应。舒马曲普坦皮下注射或经喷鼻吸入、佐米 曲普圯 经喷鼻吸入，双氢麦角胺静脉注射，可 
迅速缓解头痛，心脑血管疾病和高血压病是禁忌证。 4%〜10% 利多卡因 1 ml 经患侧凫孔滴入， 
可使 1/3 的患者头痛获得缓解。 

2- 预防性治疗 丛集性头痛发作历时较短，但疼痛程度剧烈，因此预防性治疗对丛集性头 
痛尤为重要。预防性药物包括维拉帕米、锂制剂和糖皮质激素等。维拉帕米240〜 320 mg / d 可存 
效预防丛集性头痛发作，可在用药2~3周内发挥最大疗效。锂制剂同样可预防丛集性头痛发作， 
起效较维拉帕米缓慢，治疗窗窄，仅适用于其他药物无效或有禁忌证者。钾/制剂主要不良反应 
为甲状腺功能亢进、逼颤和肾功能损害等。糖皮质激素如泼尼松40〜 60 mg / d ， 常可预防头痛的发 
作，第2周逐渐减 M 停药。其他用于丛集性头痛的预防药物还包括托吡酯、丙戊酸、苯 噻啶， j | 
噪美辛和裡黑激素 （ melatonin ) 
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紧张型头痛 （ tension-typr hradarhe , TTH ) 以往称紧张性头痛 (tension headache ) 或肌收缩性 
头痛 ( muscle contraction headarhe ), 足以侧枕部或全头部紧缩性或压迫性头痛。约占头痛患者的 
40%，是临床敁常见的怊性 % % 

【 病因与 发病机制] 

病理生理学机制尚不沾楚 . I 1前认为“同闹性疼痛机制”和“中枢性疼痛机制”与紧张型头 
痛的发病有关- I )彳 r 片&发 n •: 性紧张喂头痛的发病中起重要作用，是由于颅周肌肉或肌筋膜结构 
收缩或缺血、细胞内外钾离 p 转运异常、炎症介质释放增多等导致痛觉敏感度明显增加，引起须 
周肌肉或肌筋股结构的紧张和疼痛“屮枢性疼痛机制”可能是引起慢性紧张型头痛的重要机 
制。慢性紧张瑠头痛患择山于 竹髄 G / fi 、、义神经核、丘脑、皮质等功能和(或)结构异常，对触觉、 
电和热刺激的痛觉_明阽下降，^产生痛觉过敏：中枢神经系统功能异常可有中枢神经系统单 
胺能递质慢性或间断性功能障碍.冲经影像学研究证实慢性紧张型头痛患者存在灰质结构容 
积减少，提示紧张钯头痛患片 iV . 在屮枢冲经系统结构的改变 。 另外，应激、紧张、抑郁等也与持 
续性颈部及头皮肌肉收缩冇关， Oi 能加重紧张型头痛。 

【 临尿表现】 

典型病例多在20岁左•病，发病高峰40 〜 49岁，终身患病率约为46%，两性均可患病，女 
性稍多见，男女比例约为5 : 4:头痛部位不定，可为双侧、单侧、全头部、颈项部、双侧枕部、双侧 
颞部等。通常7持续性钝痛，呈头周紧箍感 、压 .迫感或沉重感。许多患者可伴有头昏、失眠、焦 
虑或抑郁等症状，也吋出现恶心、毋光或 以声等 症状。体检可发现疼痛部位肌肉触痛或压痛点， 
颈肩部肌肉有似硬感，乐时肌肉感觉舒适。头痛期间日常生活与丁作常不受影响。传统上认 
为紧张型疼痛与偏头痛足不冋的两种疾病，01部分病例却兼有两者的头痛特点，如某些紧张型 
头痛患者可表现为偏侧搏动样头痛.发作时可伴呕吐。 

【诊断】 

根据患者的临床表现，排除头颈部疾病如颈椎病、占位性病变和炎症性疾病等，通常可以确 
诊 。 IHS (2004 年）最新紧张型头痛诊断标准 如下： 

1 . 偶发性发作性紧张型头痛 (infrequent episodic tension-type headache ) 

(1) 符合 (2) 〜⑷特征的至少10次 发作;平均毎 月发作<1 天; 每年发作<12天。 

(2) 头痛持续30分钟至7天。 

(3) 至少有下列中的2项头痛特 征: ①双侧 头痛; ②性质为压迫感或紧箍样（非搏动样); 
③轻或中度头痛;④日常活动（如步行或 h 楼梯）不会加電头痛。 

(4) 符合下列2项 :①无 恶心和 呕吐; ②畏光、畏声中不超过一项。 

(5) 不能归 W 于其他疾病。 

根据触诊颅周肌肉是否存压痛可分为与颅周肌肉紧张有关的偶发性发作性紧张型头痛、与 
颅周肌肉紧张无关的偶发性发作性紧张型头痛两类。 

2. 频发性发作性紧张型头痛 (frequent episodic tension-type headache ) 

(1) 符合 (2) 〜⑷ 特征的至少10次 发作; 平均每月发作彡1天而<15天，至少3个月 以上; 每 
年发作>12天而<180天。 

(2) 头痛持续30分钟至7天。 

(3) 至少有下列中的2项头痛 特征： ①双侧 头痛; ②性质为压迫感或紧箍样（非搏动样); 
③轻或中度 头痛; ④ H 常活动（如步行或. k 楼梯）不会加重头痛。 

(4) 符合下列2项:①无恶心和呕 吐; ②畏光、畏声中不超过一项。 

(5) 不能! 1 1因于其他疾病 


笔记 
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根据触诊颅周肌肉是否有压痛可分为与颅周肌肉紧张有关的频发性发作性紧张沏头痛、与 
颅周肌肉紧张无关的频发性发作性紧张型头痛两类。 

3. 慢性紧张型头痛 (chronic tension-type headache ) 

(1) 符合 (2) 〜 (4) 特征的至少10次 发作; 平均每月发作多15天，3个 J 1 以上; 每年发作多180天。 

(2) 头痛持续30分钟至7天。 

(3) 至少有下列中的2项头痛 特征： ①双侧 头痛； ②性质为压迫感或紧箍样（非搏动 样)； 
③轻或中度 头痛; ④ H 常活动（如步行或上楼梯)不会加重头痛。 

⑷符合下列 2 项:① 畏光、畏声、轻度恶心中不超过 一项; ②无中-重度恶心和呕吐。 

(5) 不能归因于其他疾病。 

根据触诊颅周肌肉是否有压痛可分为与颅周肌肉紧张有关的慢性紧张型头痛、与颅周肌肉 
紧张无关的慢性紧张型头痛两类。 

【治疗】 

1- 药物治疗 本病的许多治疗药物与偏头痛用药相同 R 急性发作期用对乙酰氨越酚、阿司 
K 林等非留体抗炎药，麦角胺或双氢麦角胺等亦有效。对于频发性和慢性紧张型头痛，应采用 
预防性治疗，可选用三环类抗抑郁药如阿米替林、多塞平,或选择性5-羟色胺重摄取抑制剂如舍 
曲林或氟西汀等，或肌肉松弛剂如盐酸乙哌立松、巴氣芬等。伴失眠者可给予苯二氮萆类药如 
地西泮10〜 20 mg/d 口服。 

2 - 非药物疗法 包括松弛治疗、物理治疗、生物反馈和针灸治疗等也可改善部分病例的临 
床症状。 

第四节药物过度使用性头痛 

药物过度使用性头痛 (medication overuse headache ， MOH ), 曾被称为药源性头痛 ( drug-induced 
headache )、 药物误用性头痛 （rnedication _ misuse headache )。 M 011 是仅次于紧张型头痛和偏头痛 
第三大常见的头痛类型，患病率约 1% 〜2%。头痛患者在发作期过度使用急性对症药物，将促使 
原有头痛如偏头痛或紧张型头痛转为慢性，头痛往往较为严重，致残率和疾病负担较高 。 

[ 发病机制] 

^ 0 前， M 0 H 的发病机制尚不清楚，研究表明药物过度使用本身并不足以导致 MHO , 还吋能 

与$人因素及遗传因素有关，个人因素包括原有头痛类型及特点，低收入、低教育水平、女性、已 
婚等。遗传因素包括慢性头痛家族史，脑源性神经营养因子 （ hr — neurotrophic factor , 
BDNF ) VaI 66 Met 及多巴胺转运体基因 （ SLC 6 A 3, 也称为 DAT 1) 的多态性有关。发病机制的研究 
主要仍基于动物实验，可能的机制包括三义神经节中降钙素基因相关肽 （CGRP) 、 神经元塑一氣 
化 M 合酶 （ nNOS )、 P 物质上调；中枢三叉神经元感受野扩大、伤害感受性阈值降低；弥散性有毒 
物质抑制性 fe 制作用 （diffuse noxious inhibitory control ) 减弱，以及皮质扩展性抑制 ( CSD ) 易感性 
增加等。 

[ 临床表现】 

女性多见，男女患病比率约 为】： 3_5,多见于 3() 岁以 h 患者。患者常有慢性头痛史，并长 
期服用治疗头痛的急性药物。 MHO 患者原发性头痛为偏头痛者最多见，约占65%，其次为紧张 
性头痛，占27%，偏头痛合并紧张型头痛或其他类型原发性头痛者占8%。头痛每天发生或几乎 
每天 发生， 原有头痛的特征，包括程度、部位、性质等发牛变化，频繁使用头痛急性对症药物，常 
伴有所使用 ih 痛药物的其他副作用。患者往往有焦虑、抑郁等情绪障碍或药物滥用的家族史。 

根据药物种类 ICHD - mu 中 MHO 包括以下8种 类型: ①麦角胺过度使用性 头痛； ②曲坩 
类药物过度使用性 头痛; ③镇痛药过度使用件 头痛; ④阿片类药物过度使用性 头痛; ⑤镇痛药鬉 


记 
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方制剂过度使性头痛； 0总性头痛用药联合使用所致的药物过度使用性 头痛; ⑦其他药物过 
度使用所致的头痛 ； am " f 能的药物过度使用性头痛。 

【诊断】 

ICHD - n 笫--次修 ir 版 （ U : m )- II R 1) 药物过度使用性头痛的诊断标准见表 7-5。 

表 7-5 药物过度使用性头痛的诊断标准 
CD 符合下述笫⑶〜 (4) 项的 火痛义 •观 >15 k/n 

(2) 规扑过度使⑴ 2 —种或多种 fIJ r 头痛总 fl •:治疗和(或)对症治疗的药物超过3个月 3 

(3) 在药物过度使 )1] 期间 ，、: Wrt 进展成明 M 加屯 

(4) 停用过度使川的药物的2个门内，头痛绾解或1!1：1为之前的头痛模式 4 5 

a ：： * 1 U 药物过度迚川 fli XI 的尖侦临咪&现名常有特妬转换的独特校式，甚至在同一天内，可从偏头痛样表 
现转换为紧张咽头痛样占现 

2 过度使用足依 据爪药 贺时间 fi 晦闷的 ffl 药天数来定义的、、关键是用药既频繁又规律，即每周使用2天或以上。 
一段时 间内使 用频繁 pv 义丫 n ^ i 间不⑴药，#•致药_杓过度使用性头痛的可能性不大，不符合第2项标准 
3 势治疗急忭头痛药物⑴于〗 I ；他适阳 iH 时 . W 头痛患荇可能发生 MHO 

4 若要明确 MHO 的沴断，规定 ft ^1| : 过度使 HI 治疗总性头痛药物之后的2个月内，头痛必须改善(缓解或重归为之 
前的头痛模式)，在泠药之前,或伶药 V 7 的2仑月内改 卉农 出现时，则可诊断“很可能的药物过度使用性 头痛' 若停药2 
个月之后未出现述改#.则必须放详此诊断 

对于规作过度) tj 药有如 下解释:①苺 月使用安角胺、曲坦类、阿片类或复合镇痛药多10 天； 
②每月使用单•-成分锁痛药> 15天，或并宋过度使用单一成分镇痛药，但联合麦角胺、曲坦类、 
镇痛药和(或)阿片类药物使川多10天。 

2006年 ms 再次修订， MHO 的诊断标准，确诊 MHO 不再需要为期2个月的停药以观察 
头痛是否改#。 

【 治疗】 

MHO 的复发率高，1年内复发率达22%〜44%,4〜6年累计复发率约为40%〜60%。治疗目标 
包括减轻头痛程度、减少发作频率，减少急性对症药物的使用量，提高急性对症药物及预防性药 
物的疗效，减轻残疾和提高生活质 M 。 

1. 撤去过度使用的药物 治疗 MHO 首先要撤去过度使用的药物，大多数药物可以立即撤 
去，包括曲坦类、変角类、对乙酰鉍基酚、阿林和 iNSAIDs 。 有些药物突然停药会出现严重的 
撤药症状，需缓慢撤药，包括阿片类、苯巴比妥类，尤其是苯二氮萆类。对于过度使用巴比妥类 
药物，院外难以停止服药以及伴有严蜇抑郁患者建议住院治疗。自律性高、具有强烈撤药动机、 
非巴比妥类药物过度使用、过度使用单种药物，不伴有精神障碍等患者可选择门诊治疗。撤药 
后至少随访1年，1年后头痛仍有改善，提示撤药治疗成功。 

2. 预防性治疗 可减少头痛发作频率从而减少止痛药物的摄入，应该尽早给予。托吡酯和 
局部注射 A 型肉•璨毒素治疗有效 a 还可考虑丙戊酸盐、加巴喷丁、唑尼沙胺、左乙拉西坦、氯硝 
西泮等。 

3. 治疗戒断症状常见的戒断症状包括 :恶心 、呕吐、焦虑、睡眠障碍、戒断性头痛、低血压、 
心动过速等 。 戒断症状通常持续 2〜10 天，平均 3.5 天，也可持续达 4 周。曲坦类药物最短(平均 
4.1 天),其次是麦角类，镇痛药。恶心、呕吐者可选用甲氧 S (普胺，呕吐明显者及时补液。苯二氮 
:復类用于镇静，戒断性头痛可参考治疗慢性、难治性头痛的药物，新近有研究表明泼尼松能有效 
减轻戒断性头痛。 

4. 行为治疗包拈生物反馈、松弛训练、压乃管理和认知行为治疗等。 

5. 治疗原发性头痛 H 当有效治疗原发性头痛，如慢性偏头痛和慢性紧张沏头痛等。 

【 预后】 

病程 t <： 、多种镇痛药物联 介使用 、药物使用剂 M 大、过度使用巴比妥类药物或阿片类药物、 




第七章头 痛 


紧张型头痛患者容易复发，往往预后不佳。 

第五节低颅压性头痛 

低烦压性头瘋 intracranial hypotension headache 堤:脑脊液/土力降低 ( <60 mmH 2 O 辟致的头痛， 
多为体位性。患者常在直立 15 分钟内出现头痛或头痛明显加剧，卧位后头痛缓解或消失。 

【病因与发病机制】 

低颅压性头痛包括自发性(特发性）和继发性两种。自发性病因不明，既往多认为可能与血 
管舒张障碍引起脑脊液分泌减少或吸收增加有关，目前已证实多数自发性低颅压与_发性脑脊 
液漏 （spontaneous CSF leak ) 有关。继发性可由多种原因引起，其中以硬膜或腰椎穿刺后低颅压 
性头痛最为多见，头颈部外伤及手术、脑室分流术、脊柱创伤或手术等使 CSF 漏出增多等也会导 
致低颅压头痛。另外，脱水、糖尿病酮症酸中毒、尿毒症、全身严重感染、脑膜脑炎、过度换气和 
低血压等可使 CSF 生成减少。 

由于脑脊液量减少、压力降低、脑组织移位下沉等使颅内痛敏结构，如脑膜、血管和二;叉、舌 
咽、迷走等脑神经受到牵张从而引起头痛。 

【临床表现】 

本病见于各种年龄，自发性者多见于体弱女性，继发性者 X 明显性别 差异。 头痛以双侧枕 
部或额部多见，也可为颞部或全头痛，但很少为单侧头痛，呈轻至中度钝痛或搏动样疼痛。头痛 
特点是与体位有明显关系，立位时出现或加重，卧位时减轻或消失，头痛多在变换体位后15〜 30 
分钟内出现。可伴有后颈部疼痛或僵硬、恶心、呕吐、畏光或畏声、耳鸣、眩晕等。脑组织下坠压 
迫脑神经也可引起视物模糊或视野缺损（视神经或视交叉受压)、面部麻木或疼痛（三叉神经受 
ffi )、 面瘫或面肌痉挛（面神经受压)。部分病例可并发硬膜下岀血，极少数病例可出现意障碍、 
帕金森样症状、痴呆等。 

【辅助 检查】 • 

1. 脑脊液检查腰穿脑脊液压力 <60 mmH 2 0; 部分病例压力测不出，放不出 CSF ， 呈“干性 
穿刺”。少数病例 CSF 细胞数轻度增加，蛋白质、糖和氯化物正常。对于颅脑 MKI 检查已显示 
弥漫性硬脑膜强化的患者，应慎行腰穿检杳。 

2. 神经影像学颅脑 MRI 检查可表现为弥漫性硬脑膜强化、硬膜下积液、脑静脉窦扩大、 
垂体增大、小脑扁桃体下疝畸形 （ Amdd - Chiari 畸形）等。脊髓造影和放射性核素脑池造影能准 
确定位脑脊液漏出的部位。大多数自发性脑脊液漏发生在颈、胸椎连接处水平或在胸椎处。 

【诊断】 

根据体位性头痛的典型临床特点应疑诊低颅压头痛，腰穿测定脑脊液压力降低 (< 60 mml i 2O) 
可以确诊。根据病因可将低颅压头痛分为硬膜(或腰椎）穿刺后头痛、脑脊液瘘性头痛 （CSF 
fistula headache ) 和自发性（或特发性)低颅压性头痛二;类。 

【 鉴别诊断】 

本病应注意与产生体位性头痛的某些疾病相鉴别，如脑和脊髓肿瘤、脑室梗阻综合征、寄生 
虫感染、脑静脉血栓形成、亚急性硬膜下血肿和颈椎病等。 

【治疗】 

1. 病因治疗针对病因进行治疗，如控制感染、纠正脱水和糖尿病酮症酸中毒等、对手术 
或创伤后存在脑脊液瘘者可行瘘口修补术等。 

2 - 药物治疗咖啡因可阻断 腺节* •受体，使颅内血管收缩，增加 CSF 压力和缓解头痛。可用 
苯中酸 咖啡因 ％0 mg ， 皮下或肌内注射，或加入500〜 1000 ml 乳化林格液缓慢静脉滴注。 

3. 硬膜外血贴疗法是用内体血〜 20 ml 缓慢注人腰或胸段硬膜外间隙，血液从汴射点向 
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上下扩展数个椎 NKL 吋…:迫硬脱诞和阻塞脑脊液漏出口，迅速缓解头痛,适用于腰穿后头痛和 
自发性低颅 /•>: 义韻 

4. 对症治疗包括卧咪沐息(平卧或头低脚高位)、大 S 饮水 (5000ml/d)、 静脉补液(生理盐 
水3500〜 4000mlAl ;5% 油沾溏液 2 S00 〜 3000ml/d )、穿紧身裤和束腹带，给予适量镇痛剂等。 

(罗本燕） 


1 . 头痛的你思路 "rc 些 ? 

2. 如何毖别， : 々这定 .: 生头 :: V. 

3. 偏头病的 主要⑦ 点艾其治： 

4. 紧张型头痛的临床表 i’i 气其治疗 •: 

5. 丛集性头的二以 / 、 m 其治疗’.、 

6 . 如何鉴别始头病 、4 A 性头 A 、紧张型头痛 ? 

7. 药物 过度陵用性头 4 的治疗 H’ 

S. 简述低颅羅头病的 :: S 來良现反其治疗 
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I 第八章脑血管疾病 


概 述 

脑血管疾病 （cerebrovascular disease , CVD ) 是指由各种原因异致的脑血管性疾病的总称。 
卒中 （ stroke ) 为脑血管疾病的主要临床类型，包括缺血性卒中和出血性卒中，以突然发病、迅速 
出现局限性或弥散性脑功能缺损为共同临床特征，为一组器质性脑损伤导致的脑血管疾病。 

脑血管疾病是危害中老年人身体健康和生命的主要疾病之一。卒中是 H 前导致人类死亡 
的第二位原因，它与缺血性心脏病、恶性肿瘤构成多数国家的三大致死疾病。近年来卒屮在我 
国全死因顺位明显前移。2008年卫生部公布的第三次全闻死因调查，卒中 （136.64/10 万）已超 
过恶性肿瘤（ 〗3 5.8 8 /10万）成为中_第一致死病因。我国卒中发病率120〜180/10万，忠病率 
4 00〜 7 00/10万，每年新发病例 > 200万，每年死亡病例> 150万，存活者600 万 〜700万， I-L 2/3存 
活者遗留有不同程度的残疾。卒中也是单病种致残率最高的 疾病。 本病高发病率、高死亡率和 
高致残率给社会、家庭带来沉重的负担和痛苦。随着人口老龄化，脑血筲疾病造成的危宵 H 趋 
严重。近年脑血管疾病的诊疗技术已有很大进展，并较大程度地改善 f 患者的预后。但是，由 
于绝大部分卒中患者的病理生理过程无法逆转，减少卒中疾病负担的最佳途径还是预防，特別 
说强调 •级 预防，即针对卒中的危险因素积极地进行早期干预预防 ，以减 少卒屮的发生 c 

【脑血管疾病分类】 

脑血管疾病有多种分类方法：我闰1995年将脑血管疾病分为10类，见表 8- 1。 


表 8-1 1995年脑血管疾病分类（简表) 


. 短暂性脑缺血发作 

(8) 脑血管畸形或动脉瘤引起 

1 . 颈动脉系统 

(9) 其他 

2 . 椎一基底动脉系统 

(10) 原冈不明 

. 脑卒中 

3. 脑梗死 

1 - 蛛网膜下腔出血 

(1) 动脉粥样硬化性血栓性脑梗死 

(1) 动脉瘤破裂引起 

(2) 脑栓塞 

①先天性动脉瘤 

①心源性 

②动脉硬化性动脉瘤 

②动脉源性 

③感染性动脉瘤 

③其他 

(2) 血管畸形 

(3) 腔隙性脑梗死 

(3) 频内异常血符网症 

(4) 出血性脑梗死 

(4) 其他 

(5) 尤症状性脑梗死 

(5) 原闪不明 

(6) 其他 

2 . 脑出血 

(7) 原因不明 

(1) 卨血压脑出血 

Ifl . 椎一基底动脉供血不足 

( 2 ) 继发于梗死的出血 

IV . 脑血管性痴呆 

⑶肿瘤性出血 

V . 高血压脑病 

⑷血液病引起 

VI . 颅内动脉瘤 

⑸淀粉样脑血符病 

1 . 先天性动脉瘤 

(6) 动脉炎引起 

2 . 动脉硬化性动脉瘤 

( 7 ) 药物引起 

3. 感染性动脉瘤 
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续表 


4. 外伤性股动脉瘤 

4. 结节性多动脉炎 

5. JL : 他 

5. 颞动脉炎 

\11. 颅内血竹畸形 

6. 闭塞性血栓性脉管炎 

1 . 脑动辟脉畸形 

7. 其他 

2. 海绵状 ifiLfV 癒 

IX . 其他动脉疾病 

3. 静脉性血竹畸形 

1 . 脑动脉盗血综合征 

4. Oalen | 浄脉瘤 

2 . 颅内异常血管网症 

5. 领内动脉海绵逛疼 

3. 动脉肌纤维发育不良 

6. 毛细血竹扩张症 

4. 淀粉样血管病 

7. 毛细血竹瘤 

5. 动脉壁夹层病变 

8. 脑一 ifififn / TV 瘤蘇 • 

6. 其他 

9. 颅内-领外血竹夂 M 性动踭脉畸形 

X . 颅内#脉病、静脉窦及脑部静脉血栓形成 

10. 其他 

1 . 海绵窦血栓形成 

\ III . 脑动脉炎 

2 . 上矢状窦血栓形成 

1 . 感染性动脉炎 

3. 直窦血栓形成 

2 . 大动脉炎 （11 动脉0综合怔) 

4. 横窦血栓形成 

3. 系统性红斑狼疮 

5. 其他 


【 脑血液循环调节及病理生理】 

正常成人的脑重为 1500-, 占体重的流经脑组织的血液750〜 1000 ml / min ， 占每分心 
搏出 tit 的20% J 欣组织牦资! d ‘山全分辟 ' Y 七设的 20%〜30%，脑能量来源主要依赖于糖的有氧代谢， 
几乎无能 M 储备，因此脑组织对缺血、缺藏性损害十分敏感。如果全脑组织的血供完全中断6秒， 
患者即出现意识丧失 ， 10秒向发脑电活动消失，5分钟最易损的特定神经元出现不可逆性损伤， 
10 〜 2() 分钟大脑皮质出现广泛性的选抒性神经元坏死。 

脑组织的血流 M 分布不均，通常灰质的血流 M •高于白质，大脑皮质的血液供应最丰富，其次 
为基底核和小脑皮质不 M 脑组织细胞对缺血、缺氧性损害的敏感性 不同: 神经元最不能耐受， 
其次为祌经胶质细胞，最后为血管内皮细胞。不同部位的神经元对缺血、缺氣性损害的敏感性 
亦不相同 ：大脑 新皮质（第3、5、6层）的锥休神经元、海马 CA 1 锥体神经元和小脑 Purkinje 细胞 
对缺血、缺氧性损#最敏感,脑十运动神经核对缺血、缺氧耐受性较高。 

【 脑血管病的病因】 

各种原因如动脉硬化、血管炎、先天性血管病、外伤、药物、血液病及各种栓子和血流动力学 
改变都可引起急性或慢性的脑血管疾病。根据解剖结构和发病机制，可将脑血管疾病的病因归 
为以下 几类： 

1 . 血管壁病变以高血压性动脉硬化和动脉粥样硬化所致的血管损害最为常见，其次为结 
核、梅毒、结缔组织疾病和钩端螺旋体等病因所致的动脉炎，再次为先天性血管病（如动脉瘤、血 
筲畸形和先天性狹窄）和各种原因（外伤、颅脑手术、插入导管、穿刺等)所致的血管损伤，另外还 
有药物、毒物、恶性肿瘤等所致的血管病损等。 

2. 心脏病和血流动力学改变如高血; K 、 低血爪或血压的急骤波动，以及心功能障碍、传导 
虮滞、风湿性或非风湿性心瓣膜病、心肌病及心律失常，特别是心房纤额。 

3. 血液成分和血液流变学改变包括各种原因所致的高黏 血症 ，如脱水、红细胞增多症、高 
纤维蛋 n 原血症等， w 外还冇凝血机制异常,特别是应用抗凝剂、避孕药物,弥散性血管内凝血 
和各种血液性疾病等 

4. 其他病因包括空气、脂肪、癌细胞和寄牛虫等栓 f ， 脑! flL 管受压、外伤、疼挛等、、 


笔记 
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【 诊断与治疗原则】 

脑血管病的诊断原则与其他疾病类似，包括病史、体格检查和实验室检査。根据突然发病、 
迅速出现局限性或弥散性脑损害的症状及体征,临床可初步考虑脑卒中。结合脑部血管病变导 
致疾病的证据，如神经功能缺损符合血管分布的特点，颅脑 CT / MRI 或 MRA 、 DSA 及 CSF 等检 
查发现相应的病灶或相关的疾病证据，以及常有的卒中危险 P 、1 索，如尚龄、商血 fk 、心脏病、糖尿 
病、吸烟和高脂血症等 ，一 般较容易作出诊断。但单纯依靠症状和体征等临床表现不能完全区 
别缺血性或出血性脑血管病，必须依靠颇脑 CT 等神经影像学检查才能作出鉴别诊断 

脑血管病的治疗原则为挽救生命、降低残疾、预防复发和提高生活质由于间前绝大部 
分卒中患者的病理生理过程无法逆转和缺少有效的卒中治疗方法，急性卒中的治疗主要是处理 
卒中合并症。迄今为止，仅有极少数的治疗方法被循证医学证实对急性卒中原发的脑损害有治 
疗效果，如急性缺血性卒中的超早期溶栓治疗。 

卒中是急症，患者发病后是否及时送达医院，并获得早期诊断和早期治疗，是能杏达到最好 
:救治效果的关键。有条件的城市应组建和完善院前卒中快速转运系统，卒中发病 JT 7 应拨打120 
或999急救电话，通过急救车将患者快速安全地转运到最近的能提供急诊卒屮治疗的医院。急 
诊卒中治疗医院应开通急诊卒中绿色通道，最大限度减少院内延误治疗。 

卒中单元 ( str(> ke unit) 是一种多学科合作的组织化病房管理系统，其核心工作人员包括临床 
医师、专业护士、物理治疗师、职业治疗师、语言训练师和社会工作者。卒中单元 虽然+ 是卒中 
的一种治疗方法，但它显著改善住院卒中患者管理，为卒中患者提供全而和优质的药物治疗、肢 
体康复、语言训练、心理康复和健康教育。因而，卒中患者在卒中单元进行治疗较非卒中单元明 
显地提高疗效和满意度 3 目前，卒中单元已被循证医学证实是卒中治疗的最佳途径。冇条件的 
医院，所有急性脑血管病患者都应收人到卒中单元治疗。 

脑血管病的治疗应以循证医学的证据为基础，但目前临床上采用的许多脑血 管病的 治疗方 
法尚缺少足够的循证医学证据。临床医师应将个人经验与循证医学证据有机地结合起来，重视 
临床指南的指导作用，并充分考虑患者的要求，制订患者经济可承受的有效、合理和实用的个体 
化诊疗方案。 

(贺茂林） 


第一节短暂性脑缺血发作 

短暂性脑缺血发作 （transient ischemic attack ， TIA ) 是由于局部脑或视网膜缺血引起的短暂 
性神经功能缺损，临床症状一般不超过1小时，最长不超过24小时，且无责任病灶的证据。凡 
神经影像学检査有神经功能缺损对应的明确病灶者不宜称为 TIAo 传统的 T 1 A 定义，只耍临床 
症状在24小时内消失，不遗留神经系统体征，而+管是否存在责任病灶。近来研究证实，对于 
传统 TIA 患者，如果神经功能缺损症状超过1小时，绝大部分祌经影像学检查均可发现对应的 
脑部梗死小病灶。因此，传统的 TIA 许多病例实质上是小卒中。 

【病因及发病机制】 

TIA 的发病与动脉粥样硬化、动脉狹窄、心脏病、血液成分改变及血流动力学变化等多种病 
因有关，其发病机制主要存以下两种 类型： 

1. 血流动力学改变是在各种原因（如动脉硬化和动脉炎等）所致的颈内动脉系统或椎一 
基底动脉系统的动脉严電狹窄基础 I :，血压的急剧波动导致原来靠侧支循环维持的脑区发牛的 
-过性缺血,血流动力沏 TIA 的临床症状比较刻板，发作频率通常密集，每次发作持续时卩|]短暂, 
一般不超过10分钟。 

2, 微栓塞主要来源于动脉粥样硬化的+稳定斑块或附壁血栓的破碎脱落、瓣膜性或 賴 
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膜性心源性栓子及 im h 薛结品等微栓子阻塞小动脉常导致其供血区域脑组织缺血，当栓子破 
碎移向远端或卩彳发溶解时，血流恢乂，症状纟 g 解：微栓塞型 TIA 的临床症状多变，发作频率通常 
稀疏，每次发作持续时 N -般较 K ： 如果持续时间超过30分钟，提示微栓子较大，可能来源于 
心脏 C 

【 临床表现] 

1. —般特点 tl \ 好发 r •屮老屮人，男性多于女性，患者多伴有高血压、动脉粥样硬化、糖 
尿病或高血脂等脑血符病危险因尜:发病突然，局部脑或视网膜功能障碍历时短暂，最长时间 
不超过24小时，伏…于微栓塞导致的脑缺血范闹很小，一般神经功能缺损的范围 
和严重程度比较布限了 1 A 常反釔发作，锊次发作表现相似。 

2. 颈内动脉系统 TlA 临床表现与受累血管分布有关。大脑中动脉 (middle cerebral artery , 

MCA ) 供血区的 T[A " f 出现缺血对侧肢沐的单瘫、轻偏瘫、面瘫和舌瘫，可伴有偏身感觉障碍和 
对侧同向偏宵，优势半球受损常出现失语和失用，非优势半球受损可出现空间定向障碍。大脑 
前动脉 （anterior (mbral arlerv , ACA ) 供血区缺血可出现人格和情感障碍、对侧下肢无力等。颈 
内动脉 （internal carolid , K:A ) 士:干 T 1 A 主要表现为眼动脉交叉瘫 [ 患侧单眼一过性黑矇、 

失明和(或）对侧偏痴及感觉障碍], Homer 交叉雍(患侧 Horner 征、对侧偏瘫)。 

3. 椎一 基底动脉系统 TIA M 常见表现是眩朵、平衡障碍、眼球运动异常和复视 e 可有单 
侧或双侧面部、口周麻木，单独出现或伴有对侧肢体瘫痪、感觉障碍，呈现典型或不典型的脑干 
缺血综合征。此外，椎一丛底动脉系统 TIA 还可岀现下列几种特殊表现的临床综 合征： 

(1) 跌倒发作 （dmp allarkh 表现为下肢突然失去张力而跌倒，无意识丧失，常可很快自行站 
起，系脑千 F 部网状结构缺血所致 ： 有时见于患者转头或仰头时。 

(2) 短暂性全而遗忘症 （tmnsieiU global amnesia , TGA ): 发作时岀现短时间记忆丧失，发作时 
对时间、地点定向障碍，何谈话、」 1 5写和] | •笕能力正常，一般症状持续数小时，然后完全好转，不； 
遗留记忆损害。发病机制仍不十分洁楚，部分发病可能是大脑后动脉颞支缺血累及边缘系统的 
颞叶海马、海巧旁回和穹隆所致。 

(3) 双眼视力障碍 发作： 双侧大脑后动脉距状支缺血导致枕叶视皮质受累，引起暂时性皮 
质肓。 

值得注意的是，椎一基底动脉系统 TIA 患者很少出现孤立的眩晕、耳鸣、恶心、晕厥、头痛、 

尿便失禁、嗜睡或癫痫等症状，往往合并有其他脑干或大脑后动脉供血区缺血的症状和（或） 
体征。 

【 辅助检查】 

CT 或 MRI 检杏大多正常。部分病例弥散加权 MRI ( DW 1 河以在发病早期显示一过性缺血灶， 

缺血灶多 M 小片状，--般体积1〜 2 mU CTA 、 MRA 及 DSA 检杏有时可见血管狭窄、动脉粥样硬化 
改变。 TCD 检测可探齐颅内动脉狹窄，并可进行血流状况评估和微栓子监测。血常规和生化检 
奄也是必要的，神经心理学检查可能发现轻微的脑功能损害。 

【 诊断及鉴别诊断】 

1. 诊断大多数 T 1 A 患者就诊时临床症状巳消失/故诊断主要依靠病史。中老年患者突 ； 
然出现局灶性脑功能损害症状,符合颈内动脉或椎一基底动脉系统及其分支缺血表现，并在短 
时间内症状完全恢复 （ 多不超过1小时)，应高度怀疑为 TIA 、、 PWI / DWI 、 CTP 和 SPECT 有助 TIA 

的诊断。 

2. 鉴别诊断 

( 1 ) 廊痫的部分性发 作：特 别是单纯部分性发作，常表现为持续数秒至数分钟的肢体抽搐或 
麻木针刺感，从躯休的•处汗始，并向周围扩展，可.有脑电阁异常 ， CT /\ mi 检查可能发现脑内局 
灶性病变。 
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(2) 梅尼埃病 （Meniere disease ): 发作性眩晕、恶心、呕吐与椎一基底动脉 TIA 相似，但每次发 
作持续时间往往超过24小时，伴有耳鸣、耳阻塞感，反复发作后听力减退等症状，除眼球 以額 外， 
无其他神经系统定位体征。发病年龄多在50岁以下。 

(3) 心脏疾病：阿一斯综合征 （ Adams-Strokes syndrome )， 严電心律失常如室 h 性心动过速、多 
源性室性期前收缩、室速或室颤、病态窦房结综合征等，可因阵发性全脑供血不足出现头昏、晕 
倒和意识丧失，但常无神经系统局灶性症状和体征，动态心电图监测、超声心动图检查常有异常 
发现。 

⑷其 他:烦 内肿瘤、脓肿、慢性硬膜下血肿、脑内寄生虫等亦可出现类似 TIA 发作症状。原 
发或继发性自主神经功能不全亦可因血压或心律的急剧变化出现短暂性全脑供血不足，出现发 
作性意识障碍。基底动脉型偏头痛，常有后循环缺血发作，应注意排除。 

【治疗】 

TL 4 是急症。 TIA 发病后2〜7天内为卒中的高风险期，对患者进行紧急评佔与十预吋以减 
少卒中的发生。临床医师还应提前作好有关的准备工作，一旦 TIA 转变成脑梗死，不要因等待 
；凝血功能等结果而延误溶栓治疗。 

1 • TIA 短期卒中风险评估常用的 TIA 危险分层工具为 A BCD 2 评分，见表8-2。症状发作 
在 72 小时内并存在以下情况之一者，建议人院治疗:① ABCD 2 评分 > 3 分; ② ABCD 2 评分0〜2 
分，但门诊不能在2天之内完成 TIA 系统 检杏; ③ ABCD 2 评分0〜2分，并有其他证据提示症状 
由局部缺血造成，如 DWI 已显示对应小片状缺血灶。 


表 8-2 TIA 的 ABCD 2 评分 



TIA 的临床特征 

得分 

年龄 （ A ) 

>60岁 

1 

血压 （ B ) 

收缩压> 140或舒张压 > 90 mmHg 

1 

临床症状 （ C ) 

单侧无力 

2 


不伴无力的 H 语障碍 

1 

症状持续时间 （ D ) 

>60分钟 

2 


10〜59分钟 

1 

糖尿病⑼ 

有 

1 


2. 药物治疗 

(1) 抗血小板治疗 :非心 源性栓塞性 TIA 推荐抗血小板治疗。卒中风险较高患者，如 TIA 
或小卒中发病1个月内，可采用小剂姑阿司匹林 （ aspirin )50 〜 150 mg / d 与氯吡格雷 （ clopidogrel ) 
75 mg / d 联合抗血小板 治疗。 一•般单独 使用: ①阿司匹林 (50 〜 325 mg / d ); ②氯吡格雷 (75 mg / d ); 
③小剂 S 阿司匹林和缓释的双嘧达莫（分别为 25 mg 和 200 mg ，2 次/天)。 

(2) 抗凝治 疗：心 源性栓塞性 TIA 可采用抗凝治疗。主要包括肝素、低分子肝素和平法 
林。•般短期使用肝素后改为华法林口服抗凝剂治疗，华法林治疗目标为网际标准化比值 
(international normalized mtio ， INR ) 达到 2 〜3，用药盘根据结果调整。卒中高度风险的 TIA 患苕 
应选用半衰期较短和较易屮和抗凝强度的肝素- H TIA 转变成脑梗死，可以迅速纠正凝血功 
能指标的异常，使之符合溶栓治疗的人选标准。频繁发作的 TIA 或椎一基底动脉系统 T 1 A ， 及对 
抗血小板治疗无效的病例也町考虑抗凝治疗 u 对人 I . 心脏瓣膜置换等卒屮高度风险的 T 1 A 患 
者还可 考虑 I I 服抗凝剂治疗加用小剂 M 阿 d h 林或双嘧达莫联合治疗, 

(3) 扩容治疗 :纠正 低灌注，适用于血流动力型 TIA 

(4) 溶栓治 疗:对 F 新近发生的符合传统 TM 定义的患者，虽神经影像学检奄发现有明确的 
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脑梗死责仟病灶， fH . | | A 溶拴治疗的禁忌证：在临床症状再次发作时，若临床已明确诊 

断为脑梗死，不说等待按照个中指南积极进行溶栓治疗。 

(5) 其他： 对行 G 纤维蛋 r 1吩血症的 TIA 患者,可选用降纤酶治疗。活血化瘀性中药制剂对 
TIA 患者也可能有一定的治疗作用 

3. TIA 的外科治疗付于过上6个 fj 内发生过 TIA 的患者，如果同侧无创性成像显示颈内 
动脉 狹窄〉 70% nlc 中 TV •血竹•造彩•狹窄 > 50%,且围术期并发症和死亡风险估计 <6%，则推 
荐-行颈动脉内脱 W 除似 carotid (' ndarttM * ei'tomy , T . EA ) 治疗：颈动脉血管成形和支架置入术 (carotid 
angioplasty and stent ino , CAS ) ⑴作为 CKA m 疗的一种替代方法。无早期血运重建禁忌证时，最 
好在 2 周内行 CKA 或 CAS ( II 如狄窄阼度 <50%,则不是 CEA 或 CAS 进行血运重建的指征。 
症状性颅外段颈动脉 W 准忠六 • 不推疗常规行颅外一颅内血管旁路移椬术 c 患者在接受最佳的 
药物治疗（包括抗柃、他汀处药物 fll fll 关危险因尜控制）期间仍然出现症状，可考虑对椎动脉颅 
外段狭窄患者行血竹内和 T •术治疗、主要颅内动脉狹窄所致的 T 1 A 不推荐行颅外一颅内血管 
旁路移植术， M 前进行血符成形术和（或)支架:没入术的有效性尚不清楚。 

4. 控制危险因素见水 G 第五 彳 V 脑血管疾病的危险因素及其预防。 

【预后】 

TIA 患者早期发也卒中的风险很商，发病7天内的卒中风险为4%〜10%,90天卒中风险为 
10%〜20% (平均11% )、发作间隔时问缩短、发作持续时间延长、临床症状逐渐加重的进展性 
TIA 是即将发展为脑梗死的强烈预号。 T 1 A 患者不仅易发生脑梗死，也易发生心肌梗死和 
猝死 。 90天内 TIA 釔发、心肌梗死和死亡) ji 件总的风险高达25%。最终 TIA 部分发展为脑梗死， 
部分继续发作，部分 [4 彳 r 缓解。 

(贺茂林） 

第二节脑梗死 

脑梗死 （cmbral infarction ) 乂称缺血性卒中，是指各种原因所致脑部血液供应障碍，导致局 
部脑组织缺血、缺氧性坏死， Iff ] 出现相府神经功能缺损的一类临床综合征。脑梗死是卒中最常 
见类型，约占70% 〜 80%。 

脑梗死的临床分咽冃前主嬰使用牛沐郡社区卒中研究分型 （Oxfordshire community stroke 
project ,0 CSP)o OCSP 不依赖影像学结果，在常规 CT 、 MR [ 尚未能发现病灶时就可根据临床表 
现迅速分型，并提示闭塞血管和梗死灶的大小和部位，临床简单易行，对指导治疗、评佔预后有 
重要价值。 0 CSP 分型标准：①兒全如循环梗死 （total anterior circulation infarction ， TACI ): 大脑 
高级神经活动（意识、失语、失算、空间定向力等）障碍；同向 偏盲; 对侧三个部位（面、上肢与下 
肢)较严重的运动和（或）感觉障碍。多为 MCA 近段主干，少数为颈内动脉虹吸段闭塞引起的大 
片脑梗死。②部分前循环梗死 （partial anterior circulation infarction ， PACI ): 偏瘫、偏肓、偏身感觉 
障碍及高级神经活动障碍较 TACI 局限或不完金。提示是 MCA 远段主干、各级分支或 ACA 及 
分支闭塞引起的中、小梗死。③后循环梗死 （posterior circulation infarction,POCI )： 表现椎一基动 
脉综合征，如同侧脑神经麻痹及对侧感觉运动障碍及小脑功能障碍等。④腔隙性梗死 (lacunar 
infarction , LACI )： 表现为各种腔隙综合征，如纯运动性轻偏瘫、纯感觉性卒中、共济失调性 轻偏瘫 
等。大多是基底核或脑桥小穿通支病变引起的小腔隙灶，梗死灶直径< 1 .5 rm 〜 2.0 rm 、、 

脑梗死的病闪分别 M 前 — 要采用 TOAST 分别。 TOAST 分型标准 :①大 动脉粥样硬化 型:要 
求血管影像学检查证实 4 脑梗死神经功能缺损相对应的颅内或颅外大动脉狹窄 > 50 % 或闭塞， 

I L 血管病变符合动脉粥样硬化改变；或存 / t •:颅内或颅外大动脉狹窄 > 50%或闭塞的间接证据， 
如影像学 （ CT 或 MRI ) 概示 A ： 腕皮质、脑「•、小脑或皮质 F 梗死灶的直径> 1.5 rm ， 临床表现主要 
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为皮质损害体征，如失语、意识改变、体象障碍等，或有脑 T 、小脑损害体征。要求有至少一个以 
上动脉粥样硬化卒中危险因素（如高龄、高血压、高血脂等）或系统性动脉粥样硬化（如斑块、冠 
心病等)证据。同时还需排除心源性栓塞所致脑梗死，如在狭窄 >50%或闭塞颅内或颅外大动 
脉支配区之外无急性梗死灶，没冇心源性卒中高度或中度危险因索（见脑栓塞章节)。②心源性 
栓塞型 ：临床 表现和影像学与大动脉粥样硬化型相同。如果有不止一个血管支配区或多系统栓 
塞支持该分型。要求至少存在一种心源性卒中高度或中度危险因素。③小动脉闭 塞型： 可无明 
显临床表现或表现为各种腔隙综合征，但无大脑皮质受累的表现。要求头部 CT 或 MRI 正常或 
梗死灶直径 <1.5cm 0 ④其他病因 型:指 除以上3种明确病因的分型夕卜，其他少见的病因，如血凝 
障碍性疾病、血液成分改变、各种原因血管炎、血管畸形、结缔组织病、夹层动脉瘤、肌纤维营养 
不良等所致的脑梗死。⑤不明原 因型: 包括两种或多种病因、辅助检査阴性未找到病因和辅助 
检查不充分等情况。 

依据局部脑组织发生缺血坏死的机制可将脑梗死分为三种主要病理生理学 类型： 脑血栓形 
成 （cerebral thrombosis)、 脑栓塞 （cerebral embolism) 和血流动力学机制所致的脑梗死。脑血栓形 
成和脑栓塞均是由于脑供血动脉急性闭塞或严重狭窄所致，约占全部急性脑梗死的 80%〜90%。 
前者急性闭塞的脑动脉是因为局部血管本身存在病变而继发血栓形成所致，故称为脑血栓形 
成; 后者急性闭塞的脑动脉本身有或没有明显病变，是由于栓子阻塞动脉所致，故称为脑栓塞。 
大部分脑血栓形成和脑栓塞在卒中发病早期即出现不同程度的血管自然再 开通。 血流动力学 
机制所致的脑梗死，其供血动脉没有发生急性闭塞或严重狹窄，是由于近端大血管严重狹窄加 
上血压下降，导致局部脑组织低灌注，从而出现的缺血坏死，约占全部急性脑梗死的10%〜20%。 

本节将以脑血栓形成为重点，介绍不同类型脑梗死的相关问题。 

' 脑血栓形成 

脑血栓形成是脑梗死常见的类型，动脉粥样硬化是本病的根本病闪，闪此，脑血栓形成临床 
t 主要指大动脉粥样硬化型脑梗死。 

【病因及发病机制】 

1. 动脉粥样硬化主要发生在管径 500pm 以上的动脉，其斑块异致管腔狭窄或血栓形成， 
可见于颈内动脉和椎一基底动脉系统任何部位，以动脉分叉处多见，如颈总动脉与颈内、外动脉 
分叉处，大脑前、中动脉起始段，椎动脉在锁骨下动脉的起始部，椎动脉进入颅内段，基底动脉起 
始段及分叉部。脑动脉粥样硬化常伴高血压病，两者互为因果，糖尿病和高脂血症也 Pj •加速动 
脉粥样硬化的进程。 

2. 动脉炎如结缔组织病、细菌、病毒、螺旋体感染等均可导致动脉炎症，使管腔狹窄或 
闭塞。 

3. 其他少见原因包括药源性（如可卡因、安非他 明); 血液系统疾病（如红细胞增多症、血 
小板增多症、血栓栓塞性血小板减少性紫癜、弥散性血管内凝血、镰状细胞贫血、纤溶酶原激活 
物不全释放伴发的高凝状态 等); 遗传性高凝状态（如抗凝血酶 III 缺乏、蛋白 C 缺乏和蛋白 S 缺 
乏 h 抗磷脂抗体(如抗心磷脂抗体、狼疮抗凝 物); 脑淀粉样血管病、烟雾病、肌纤维发育不良和颅 
内外（颈动脉和椎动脉)夹层动脉瘤等。此外，尚有极少数不明原因者。 

【病理及病理生理】 

1. 病理脑梗死发生率在颈内动脉系统约占80%，椎一基底动脉系统约为20%>闭塞好 
发的血管依次为颈内动脉、大脑中动脉、大脑后动脉、大 M 前动脉及椎一基底动脉等。闭塞血管 
内可见动脉粥样硬化或血管炎改变、血栓形成或栓子。局部血液供成中断引起的脑梗死多为广I 
色梗死,大而积脑梗死常可继发红色梗死（即出血性梗死)。缺血、缺氧性损害表现为神经细胞坏 
死和凋亡两种形式,. 
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脑缺血性病变的 鏡分 朗如 下: 

(1) 超旱期 （1 〜6小时) :疬变 腧组织变化不明显，可见部分血管内皮细胞、神经细胞及星形胶 
质细胞肿胀，线粒沐肿胀空化 

(2) 急性期 （6 〜 24小 时)： 缺 血区脑 组织苍 [:’ I 汁轻 度肿胀，神经细胞、胶质细胞及内皮细胞呈 
明显缺血改变 

(3) 坏死期 （24 〜48小时) : 尺 K 冲线细胞脱失，胶质细胞坏变，中性粒细胞、淋巴细胞及巨噬 
细胞浸润，脑 姐织 明敁水肿 

(4) 软化期 （3 U 〜3尚) :病 变脑组织液化变软。 

(5) 恢釔期 ( 3〜4叫 O 液化坏死脑组织被格子细胞淸除.脑组织萎缩，小病灶形成胶质瘢痕， 
大病灶形成中风诞，此朗持续数 JI 至2年。 

2. 病理生理 W 部脑缺血山中心坏死区及冏围脑缺血半喑带 （ischemic pemimhm ) 组成 a 
坏死区中脑细胞死亡，缺血半喑带由于存在侧支循环，尚有大蛩存活的神经元。如果能在短时 i 
间内，迅速恢鉍缺血 乍暗带 血流，该区脑组织损伤是可逆的，神经细胞有可能存活并恢复功能。 
但缺血脑组织即使很快恢 U 供 I 还会发生一系列“潜布式”缺血级联反应，继续造成脑损害。 

目前已明确一系列牙致祌经细胞损伤的沖经生化学和分子生物学机制，如神经细胞内钙超载、 

兴裔性氣基酸细胞 :山: 七卜:作 )1] 、 Hlh 站 （free radical ) 和再灌注损伤 (reperfusion injury )、神经细胞调 
亡等，并针对这些机制设 H •了 汴多神 经保护药物。挽救缺血半暗带是急性脑梗死治疗的一个主 1 
要 n 的； 而恢釔缺血脑组织的供血和对缺血脑组织实施脑保护是挽救缺血半暗带的两个基本治 
疗途径。 

缺血半喑带 n 有动态的病现生观学过程。随荇缺血时间的延长和严重程度的加重，中心坏 
死区越来越大，缺血半暗带越来越小/大部分缺血半暗带存活的时间仅有数小时,因此，急性脑 ： 
梗死的治疗必须在发病平期进行：如果脑组织已经发生坏死，这部分脑组织的功能必然出现损 
害，以后所有的治疗方法都将无济于事，或只能让同围健存的脑组织进行有限的部分功能代偿。 

有效挽救缺血半晴带脑组织的治打时，称为治疗时间窗 (therapeutic time window , TTW ) 0 @ HU 
研究表明，急性缺血性卒中溶栓治疗的时间窗一般不超过发病 6 小时，机械取栓治疗时间窗不 
超过8小时。如果血运暇建的治疗方法超过其 TTW ， 则不能有效挽救缺血脑组织，甚至可能因 
再灌注损伤和继发脑出血而加 m 脑损伤。 

【临床表现】 

1. —般特点动脉粥样硬化性脑梗死多见于中老年，动脉炎性脑梗死以中青年多见。常 
在安静或睡眠屮发病，部分病例有 TIA 前驱症状如肢体麻木、无力等，局灶性体征多在发病后10 
余小时或 IJ 达到高峰，临床表现取决于梗死灶的大小和部位。患者一般意识清楚，当发生 
基底动脉血栓或大而积脑梗死时，可出现意识障碍，甚至危及生命。 

2 . 不同脑血管闭塞的临床特点 

(1) 颈内动脉闭塞的表现 :严重 程度差异较大，主要取决于侧支循环状况。颈内动脉闭塞常 
发生在颈内动脉分叉后，慢性血管闭塞可无症状。症状性闭塞可出现单眼一过性黑矇，偶见永 
久性失明（视网膜动脉缺血）或 Homer 征（颈上交感祌经节后纤维受损)。远端大脑中动脉血液 
供应不，可以川现对侧偏_、偏身感觉障碍和(或）同向性偏肓等，优势半球受累可伴失语症， 
非优势半球受累可冇休象障碍。体检可闻及颈动脉搏动减弱或闻及血管杂音。 

(2) 大脑中动脉闭塞的表现 

1 ) 芏干 W 塞：异致 •:偏症状，即病灶对侧偏瘫(包括中枢性面诉瘫和肢体瘫痪)、偏身感觉障 ； 
碍及偏宵 （（ 偏)，伴头、眼向病灶侧凝视，优势半球受累出现完全性失语症，非优势半球受累出现 
体象障碍，患者 " f 以出现意 I 只障碍。 

2) 皮质支闭 塞:① h 部分支闭塞导致病灶对侧而部、 h 下肢瘫痪和感觉缺失，但下肢瘫痪较 
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上肢轻，而且足部不受累，头、眼向病灶侧凝视程度轻，伴 Broca 失语(优势半球）和体象障碍(非 
优势半球)，通常不伴意识 障碍; ②下部分支闭塞较少单独出现，导致对侧同向性上四分之一视野 
缺损，伴 Wernicke 失语(优势半球)，念性意识模糊状态(非优势半球)，无偏瘫。 

3) 深穿支 闭塞: 最常见的是纹状体内逯梗死，表现为对侧中枢性均等性轻偏瘫、对侧偏身感 
觉障碍，可伴对侧同向性偏肓。优势半球病变出现皮质下失语，常为底节性失语，忐 现为内 发性 
言语受限、音量小、语调低、持续时间短暂。 

(3) 大脑前动脉闭塞的表现 

1) 分出前交通动脉前主干闭 塞:可 因对侧动脉的侧支循环代偿不出现症状，但当双侧动脉 
起源于同一个大脑前动脉主干时，就会造成双侧大脑半球的前、内侧梗死，导致截瘫、二便失禁、 
意志缺失、运动性失语综合征和额叶人格改变等。 

2) 分出前交通动脉后大脑前动脉远端闭 塞:导 致对侧的足和下肢的感觉运动障碍 ，而 上肢 
和肩部的瘫痪轻，面部和手部不受累。感觉丧失主要是辨別觉丧失，而存时不出现。吋以出现 
尿失禁(旁中央小叶受损)、淡漠、反应迟钝、欣快和缄默等(额极与胼胝体受损)，对侧出现强握及 
吸吮反射和痉挛性强直(额叶受损)。 

3 ) 皮质支闭 塞:导 致对侧中枢性卜•肢_，可伴感觉障碍(胼周和胼缘动脉闭 塞); 对侧肢体短 
暂性共济失调、强握反射及精神症状（眶动脉及额极动脉闭塞)^ 

4) 深穿支 闭塞: 导致对侧中枢性面舌瘫、上肢近端轻瘫。 

(4) 大脑后动脉闭塞的表现：主干闭塞症状取决于侧支循环。 

1 ) 单侧皮质支闭 塞:引 起对侧同向性偏良，上部视野较下部视野受累常见，黄斑区视力不受 
累（黄斑区的视皮质代表区为大脑中、后动脉双重供应)。优势半球受累可出现失读（伴或不伴 
失写)、命名性失语、失认等。 

2) 双侧皮质支 闭塞： 可导致完全型皮质盲，有时伴有不成形的视幻觉、记忆受损（累及颞 
叶)、不能识别熟悉面孔 （ 面容失认症)等。 

3) 大脑后动脉起始段的脚间支 闭塞： 吋引起中脑中央和下丘脑综合征，包括垂直性凝视麻 
痹、昏睡甚至 昏迷； 旁正中动脉综合征，主要表现是同侧动眼神经麻痹和对侧偏瘫，即 Weher 综 
合征（病变位于屮脑基底部，动眼神经和皮质脊髓朿受 累); 同侧动眼神经麻痹和对侧共济失调、 
震颤，即 Claude 综合征(病变位于中脑被盖部，动眼神经和结合 臂); 同侧动眼神经麻痹和对侧不 
自主运动和震颤，即 Benedikt 综合征(病变位于屮脑被盖部，动眼神经、红核和结合臂)。 

4) 大脑后动脉深穿支 闭塞: 丘脑穿通动脉闭塞产生红核丘脑综合征，表现为病灶侧舞蹈样 
不 r ] 主运动、意向 性店额 、小脑性共济失调和对侧偏身感觉障碍;丘脑膝状休动脉闭塞产生丘脑 
综合征（丘脑的感觉中继核团梗死)，表现为对侧深感觉障碍、自发性疼痛、感觉过度、轻偏_、共 
济失调、手部痉挛和舞蹈-手足徐动症等。 

(5) 椎一基底动脉闭塞的 表现： 血栓性闭塞多发生于基底动脉起始部和屮部，枪塞性闭塞通 
常发生在基底动脉尖。基底动脉或双侧椎动脉闭塞是危及生命的严 m 脑血管事件，引起脑干梗 
死，出现眩辇、呕吐、四肢瘫痪、共济失调、肺水肿、消化道出血、昏迷和高热等。脑桥病变岀现针 
尖样瞳孔。 

1 ) W 锁综合征 （ lockod-in syndrome )： 基底动脉的脑桥支闭塞致双侧脑桥基底部植死，临床 
表现详见第二章第 •节。 

2) 脑桥腹外侧综合征 （ Millard-Gubler syndrome )： 基底动脉短旋支闭塞，表现为同侧|酎神经、 
展神经麻痹和对侧偏瘫，详见第二章第一节。 

3 ) 脑桥腹内侧综合征(福维尔综合征 ）（Foville syndrome ): 基底动脉的旁中央支闭塞，同侧 
周園性面瘫、对侧偏瘫和双眼向病变同侧同向运动不能 ，评 :见第二章第 H 

4) 基底动脉尖综合征 （top of the basijar . synrlrmm 、): 基底动脉尖端分出小脑 I :动脉和 人脑 G 
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动脉，闭塞 P 异致眼球运动啼碍吱盹孔 诗常 、觉醒和行为障碍，可伴有记忆力丧失、对侧偏盲或 
皮质肓。中老年卒中，突 发 : s iU 障碍冲较快恢复，出现瞳孔改变、动眼神经麻痹、垂直凝视麻痹， 
无明显运动和感觉陪碍. m 到该综合_ 4能，如有皮质盲或偏盲、严重记忆障碍更支持 。 CT 
及 MR 1 显示双侧丘胸、枕叶、颐叶和中 晌多发 病灶可确诊。 

5) 延髓 ff 外侧综介征 （W allenhei - syndrome )： 巾小脑后下动脉或椎动脉供应延髓外侧的分 
支动脉闭塞所致/作见笫 -|V 

3. 特殊类型的脑梗死常见以下 IL 种类划 ： 

(1) 大面积脑 梗死: M 常山预内动脉士:干、大脑中动脉主干闭塞或皮质支完全性卒中所致， 
表现为病灶对侧完仝性(扁瘫、偏分感觉障碍及向病灶对侧凝视麻痹。病程呈进行性加重，易出 
现明显的脑水肿和颅内 K 增 A 征兔，热至发生脑疝死亡。 

(2) 分水岭腕梗死 (c erohral walrislird infan 、〖 ion ， CWSI ): 是由相邻血管供血区交界处或分水 
岭区局部缺血导致，也称边缘带 (border zone ) 腕梗死，多因血流动力学原因所致。典型病例发生 
于颈内动脉严艰狹窄或 W 塞 ft •众 a 血⑴降 低时/常呈卒中样发病，症状较轻，纠正病因后病情 
易得到有效控制。可分为以下类喂: 

1 ) 皮质 前型： 见大脑前、中动脉分水岭肭梗死,病灶位于额中回，可沿前后中央回上部带状 
走行，直达顶 f : 小叶表现以 I :肢为主的偏雖及偏身感觉障碍，伴有情感障碍、强握反射和局灶 
性癫痫，主侧病变还可出现经皮质运动性失语。 

2) 皮质后型 ：见 于大肭中、后动脉或大脑前、中、后动脉皮质支分水岭区梗死，病灶位于顶、 
枕、颢交界区。常见偏 IT ，下象限 H 为主，可有皮质性感觉障碍,无偏瘫或瘫痪较轻。约半数病 
例有情感淡漠、记忆力减退或 Cersimann 综合征（优势半球角回受损)。优势半球侧病变出现经 
皮质感觉性失语，非优势半球侧病变可见体象障碍。 

3) 皮质下瑠 ：见于 大脑前、中、后动脉皮质支与深穿支分水岭区梗死或大脑前动脉回返支 
( Heubner 动脉)」 j 大脑中 动脉兑 纹动脉分水岭区梗叱，病灶位于大脑深部白质、壳核和尾状核等。 
表现为纯运动件轻偏瘫或感觉障碍、+ _主运动等。 

(3) 出血性脑梗死：足巾于脑梗死灶内的动脉自身滋养血管同时缺血，导致动脉血管壁损 
伤、坏死，在此基础上如果血管腔内血栓溶解或其侧支循环开放等原因使已损伤血管血流得到 
恢复，则血液会从破损的血符壁漏出，引发岀血性脑梗死，常见于大面积脑梗死后。 

(4) 多发性脑梗死 （multiple infan . timi ): 指两个或两个以上不同供血系统脑血管闭塞引起的 
梗死,一般由反复多次发生脑梗死所致 c 

【辅助检查】 

1 . 血液和心电图检查血液检查包拈血 
常规、血流变、血生化（包括血脂、血糖、肾功 
能、电解质)。这邱检查有利于发现脑梗死的 
危险因素，对鉴别诊断也有价值。 

2. 神经影像学吋以直观显小•脑梗死的 
范闽、部位、血管分布、有无出血、病灶的新旧 
等。发病后应尽快进行 CT 检查，里早期有时 
不能显示病灶，但对排除脑出血至关重耍。多 
数病例发病24小时后逐渐显示低密度梗死 
灶，发病后2〜15 II " 厂见均匀片状或楔形的明 
诚低密度灶 （阁 8- 1 ) 大面枳脑梗死有脑水 
肿和占位效成，出血性梗死 M 混杂密度。病 

后2〜 3 周为梗死吸收期， Hi j •病灶水肿消失及 图 8-1 CT 扫描示低密度脑梗死病灶 



笔记 
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吞噬细胞浸润可与周围正常脑组织等密度， CT 上难以分辨，称为“模糊效应”。增强扫描有诊 
断意义，梗死后5〜6日出现增强现象，1〜2周最明显，约90%的梗死灶显示不均匀强化。头颅 
CT 是最方便、快捷和常用的影像学检查手段，缺点是对脑干、小脑部位病灶及较小梗死灶分辨 
率差。 

MRI 可清晰显示早期缺血性梗死、脑干、小脑梗死、静脉窦血栓形成等，枧死灶 I 呈低信号、 
丁 2 呈高信号（图8-2)，出血性梗死时 T , 加权像有高信号混杂。 MRI 弥散加权成像 （ DWI ) 可早期 
显示缺血病变(发病2小时内)，为早期治疗 提供® 要信息。 



图 8-2 MRI 显示小脑梗死 
A. T, 加权像 B. T 2 加权像 


血管造影 DSA、CTA 和 MRA 可以发现血管狭窄、闭塞及其他血管病变，如动脉炎、脑底异常 
血管网病(烟雾病 ）（ moyamoya disease ) 、动脉瘤和动静脉畸形等，可以为卒中的血管内治疗提供 
依据。其中 DSA 是脑血管病变检查的金标准，缺点为有创、费用高、技术条件要求萵。 

3- 腰穿检查 仅在无条件进行 CT 检查，临床又难以区别脑梗死与脑出血时进行，一般脑 
血栓形成患者 CSF 压力、常规及生化检查正常，但有时仍不能据此就一定诊断为脑梗死。 

4. TCD 对评估颅内外血管狭窄、闭塞、痉挛或血管侧支循环建立情况有帮助，问前也有 
用于溶栓治疗监测。缺点为由于受血 管周闱 软组织或颅骨干扰及操作人员技术水平影响，不能 
替代 DSA ， 只能用于高危患者筛查和定期血管病变监测，为进一步更加积极治疗提供依据。 

5. 超声心动图检查 可发现心脏附壁血栓、心房黏液瘤和二尖瓣脱垂，对脑梗死不同类型 
间鉴别诊断有一定意义。 

【诊断及鉴别诊断】 

1 • 诊断 中年以上的高血压及动脉硬化患者，静息状态 下或睡 眠中急性起病，迅速出现局 
灶性脑损害的症状和体征，并能用某一动脉供血区功能损伤解释，临床应考虑急性脑梗死 nf 能、. 
CT 或 MRI 检查发现梗死灶可明确诊断。有明显感染或炎症疾病史的年轻患者需考虑动脉炎致 
血栓形成的可能。 

2. 鉴别诊断 主要需勾以下疾病相 鉴别： 

⑴脑出血:脑梗死有时与小说脑出血的临床表现相似，但活动中起病、病情进展快、发病 、 M 
时血压明显升高常提示脑出血， CT 检杳发现出血灶可明确诊断（去 8-3) 
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表 8-3 脑梗死与脑出血的鉴别要点 


脑梗死 


脑出血 


发病年龄 多为 6() VVX [-. 

起病状态 安静或睡眠中 

起病速度 I •余小时成1〜2人症状达到“味 

全脑症状轻或尤 
意识障碍 X 或较较 


多为60岁以下 

动态起病(活动中或情绪激动） 

十分钟至数小时症状达到高峰 
头痛、呕吐、嗜睡、打哈欠等颅压高症状 
多见且较重 


神经体征 多为 ih 均等性偏_ ( 火腧中动脉屯干或皮质支)多为均等性偏瘫(基底核区) 


CT 检查 脑实质内低密度病灶 

脑脊液 无色透叫 


脑实质内高密度病灶 
可苻血性 


(2) 脑栓塞：起病急骤, W 灶性沐 fiH fr: 数秒至数分钟达到高峰，常有栓子来源的基础疾病如 
心源性（心房颜动、风湿忡心脏病、冠心病、心肌梗死、亚急性细菌性心内膜炎等)、非心源性(频 
内外动脉粥样硬化斑块脱落、空， C 、脂肪滴等)。大脑中动脉栓塞最常见。 

(3) 颅内占位病 变: 项内肿瘤、硬脱下血肿和脑脓肿可呈卒中样发病，出现偏瘫等局灶性体 
征,颅内压增高征象不明显时城1脑梗死泥消，须提高答惕， CT 或 MR1 检查有助确诊。 

【 治疗】 

1. 治疗原则 

(1) 超早期 治疗: “时间就是大，力争发病后尽早选用最佳治疗方案，挽救缺血半暗带。 

( 2 ) 个体化 治疗： 根据患片年龄、缺血性卒中类型、病情严重程度和基础疾病等采取最适当 
的治疗 C 

(3) 整体化治疗：采取针对性治疗同时，进行支持疗法、对症治疗和早期康复治疗，对卒中危 
险因索及时采取预防性千预、 

2. 急性期治疗脑梗死患者一般应在卒中单元中接受治疗。 

(1) 一般治 疗：主 要为对症治疗，包括维持生命体征和处理并发症。主要针对以下情况进行 
处理。 

1 ) 血压: 急性缺血性卒屮卨血压的凋控应遵循个沐化、慎重、适度原则。在发病24小时内， 
为改善缺血脑组织的灌注，维持较高的血 压是非 常重要的，通常只有当收 缩压〉 200 mmHg 或舒 
张压> 1 lOmmHg 时，才滿要降低血压(特殊情况如高血压脑病、蛛网膜下腔出血、主动脉夹层分 
离、心力袞竭和肾衰竭等除外)。由于大部分忠者在入院或发病数小时内出现自发性的血压显 
著下降， 其血托 增高也可能因为精神紧张、“内大褂高血 RT 、膀胱充盈等其他因素所致，此时 
给予降压药物治疗尤其要谨慎。固前临床研究表明，急性缺血性卒中早期 (24 小时〜 7天）持续 
存在的高血压可以采取较为积极的降压治疗，一般将血压控制在收缩压$ 185 mmHg 或舒张压 
^1 lOmmHg 是安 全的； 病情较轻时甚至可以降低至 160/90 mmHg 以下。但卒中早期降压2 * 1 2 3 4 小 
吋内不应超过原 有血戍 水平的 15% o 首选祥易静脉点滴和对脑血管影响小的药物(如拉贝洛尔)， 
避免古下貪服短效钙离子拮抗剂（如硝苯地、 F :)。 如果出现持续性的低血压，需首先补充血容量 
和增加心输出 M ， h 述措施无效时可应用升压药。 

2) 吸氣和通气 支持: 轻症、尤低氧血症的卒中患荇无耑常规吸氧，对脑 T 卒中和大面积梗死 
等病惜危重患者或冇气道受累者，耑要气道支持和辅助通/七、 

3) 血糖 :脑 卒屮急性期高血糖较常见， nj 以是原有糖尿病的表现或应激反应。应常规检查 

血糖，当超过 JOmmol/UJl/；,/： 、>:即 f 以胰岛素治疗，将血糖控制在 7.8 〜 10mmol/L、、 幵始使用胰岛 
索时应1〜2小时监测血糖一次，注意避免低血糖。发牛.低血糖时，可用10%〜20%的葡萄糖门服 
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或注射纠正。 

4) 脑水肿 ：多见 于大面积梗死，脑水肿常于发病后3〜5天达高峰。治疗目标是降低颅内压、 
维持足够脑灌注和预防脑疝发生。可应用20%甘露醇每次125〜 250 ml 静点，6〜8小时1 次; 对 
心、肾功能不全患者可改用呋塞米 20~40 mg 静脉注射,6 〜 8小时1 次; 可酌情同时应用甘汕果糖 
每次250〜 500 ml 静点，1〜2次/ H ;还可用注射用七叶皂苷钠和白蛋白辅助治疗、 

5) 感染 :脑卒 屮患者（尤其存在意识障碍者）总性期容易发生呼吸道、泌尿系等感染，感染 
是导致病情加重的重要原因。患者釆用适当的体位，经常翻身叩背及防止误 吸是预 防肺炎的重 
要措施，肺炎的治疗主要包括呼吸支持(如氧疗）和抗生素 治疗; 尿路感染主要继发于尿失禁和 
留置导尿,尽可能避免插管和留置导尿，间歇导尿和酸化尿液可减少尿路感染 ，一 见发生应及时 
根据细菌培养和药敏试验应用敏感抗生索 S 

6) 上消化道 出血: 高龄和重症脑卒中患者急性期容易发生应激性溃疡，建议常规应用静脉 
抗溃疡药;对已发生消化道出血患者，应进行冰盐水洗胃、局部应用 l . h 血药（如 P 服或敁饲云南 
白药、凝血酶 等); 出血量多引起休克者，必要时输注新鲜全血或红细胞成分输血。 

7) 发热: 主要源于下丘脑体温调节中枢受损、并发感染或吸收热、脱水。体温升高可以增加 
脑代谢耗氧及自由基产生，从而增加卒中患者死亡率及致残率。对中枢性发热患者，应以物理 
降温为主（冰帽、冰毯或酒精擦浴)，必要时予以人工亚冬眠 。 

8) 深静脉血栓形成 （ de 叩 vein thmmhosisDVT ): 高龄、严重瘫痪和心房颤动均增加深静脉 
血栓形成的危险性，同时 DVT 增加了发生肺栓塞 （piilmomiry embolism , PE ) 的风险。应鼓励患 
者尽早活动，下肢抬卨，避免下肢静脉输液(尤其是瘫痪侧) ^ 对有发生 DVT 和 PK 风险的患者 
可给予较低剂量的抗凝药物进行预防性抗凝治疗，首选低分子肝素，剂般为 4000 IU 左右， 
皮下注射，1次/曰。 

9) 水电解质平衡紊 乱:脑 卒中时由于神经内分泌功能紊乱、进食减少、呕吐及脱水治疗常并 
发水电解质紊乱，主要包括低钾血症、低钠血症和高钠血症。应对脑卒中患者常规进行水屯解 
质监测并及时加以纠正，纠正低钠和高钠血症均不宜过快，以防止脑桥中央髓鞘溶解症和加董 
脑水肿。 

10) 心脏损伤：脑卒中合并的心脏损伤是脑心综合征的表现之一，主要包括急性心肌缺血、 
心肌梗死、心律失常及心力袞竭：:脑卒屮急性期应密切观察心脏情况，必要时进行动态心电监 
测和心肌酶谱检查，及时发现心脏损伤，并及时治疗。措施 包括: 减轻心脏负荷，慎用增加心脏 
负担的药物，注意输液速度及输液 S ， 对高龄患者或原有心脏病患者甘露醇用瓜•减半或改用其 
他脱水剂，积极处理心肌缺血、心肌梗死、心律失常或心功能衰竭等心脏损伤。 

11) 癫 痫:一 般不使用预防性抗癫痫治疗，如有癫痫发作或癫痫持续状态时可给予相应处 
理。脑卒中2周后如发生癫痫，应进行长期抗癫痫治疗以防复发。 

⑵特殊治疗:包括超早期溶栓治疗、抗血小板治疗、抗凝治疗、血管内治疗、细胞保护治疗 
和外科治疗等。 

1 ) 静脉溶 栓：间 前对于静脉溶栓治疗的适应证尚无一致结论，以下几点供临床 参考： 

适应证 : ①年龄18〜80 岁； ②临床诊断急性缺血性 卒中; ③发病至静脉溶栓治疗 xr •始时间 
<4.5 小时; ④脑 CT 等影像学检查已排除颅内 出血; ⑤患者或其家属签署知情同意书 

禁忌证:①有活动性内出血或外伤骨折的证据,不能除外颅内出血，包括可疑蛛网膜卜•腔出 
血; ②神经功能障碍非常轻微或迅速 改善; ③发病时间无法确定，发病至静脉溶栓治疗开始的 
最大可能时间超过 4.5 小时; ④神经功能缺损考虑癫痫发作 所致; ⑤既往存颅内出血、动静脉畸 
形或颅内动脉瘤 病史； ⑥最近3个月内有颅内手术、头外伤或症状性缺血件卒中史；最近21大 
内有消化道、泌诚系等内脏器 TT 出血史;最近14入 : 内存外科手 术史； M 近7天内冇腰穿成+贷 
乐迫止血部位的动脉穿 刺史;妊娠; ⑦有明显出血倾 向: 血小板计数<100 x APTT 高于£ 


笔记 
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常值 上限 ; INK > 1.5; a ： 血搪 <2.7 mmol / L :夕严 取商血压未能很好控制，其溶栓治疗前收 缩压〉 
180 mmHg 或舒张丨 K > l()()mml l-;；in (；r Ll ¥• 期腩梗死低密度 > 1/3 大脑中动脉供血区（大脑 

中动脉区脑梗死患冷) 

常用溶栓药物包拈：1 ¥激廚 （ urokinase . UKh 常用100万〜150万 IU 加人0.9%生理 
盐水100 〜 200 m 1,持续静点30分钟；②觅组组织型纤溶酶原激活物 (recombinant tissue-type 
plasminogen activator , rt-PA )： •次川 0.9 mg / kg ， i !： 大剂 <90 mg , 先予 10% 的剂盘静脉推注，其 
余剂 m 持续静脉滴 n : ,炖60分钟 

溶栓并 发疤： 溶栓治疗的 j 二耍危险是合并症状性脑出血，且约1/3症状性脑出血是致死性 
的。其-他主耍并发症包括 : r Hi 叱灶继发 性出血 或身沐其他部位出血;②再灌注损伤和脑水肿； 
③溶栓后血管再闭進 

2) 动脉溶 栓：对 大仙中动脉等大动脉闭难引起的严重卒中患者，如果发病时间在6小时内 
(椎一基底动脉血栓 11 〖适 4故宽治疗吋间窗)，经愤觅选择后可进行动脉溶栓治疗。常用药物为 
UK 和 rt - PA , 与静脉溶枪相比，可减少) lj 药剂要在 DSA 的监测下进行。动脉溶栓的适应证、 
禁忌证及并发症与路脉溶拴坫本相 H 

3) 抗血小板治疗:常 111 抗血小板聚集剂包括阿司叩林和氣吡格雷。未行溶栓的急性脑梗死 
患者应在48小吋之内尽 V . 服川阿休 （150 〜 325 mg / d )，2 周后按二级预防方案选择抗栓治疗 
药物和剂 iii 。 由于 N 前安全性还没介确定，一般不在溶栓后24小时内使用抗血小板或抗凝治疗， 
以免增加脑出血风险对阿 n 」 叫林过敏或不能使用时，可用 H 吡格雷替代。一般不建议将氯吡 
格雷与阿司叫林联 合应用 治疗急性缺血性举中。 

4) 抗凝 治疗： 主要包括肝索、低分子肝尜和华法忭。一般不推荐急性期应用抗凝药来预防 
卒中复发、阻 Lb 病情恶化或改善预后,但对于合并商凝状态有形成深静脉血栓和肺栓塞的高危 
患者，可以使用预防性抗凝治疗、- 

5) 脑保护 治疗: 脑保护剂包括 mh 基淸除剂、阿片受体阻断剂、电压门控性钙通道阻断剂、 
兴奋性氨基酸受休阻断剂和镁离子等，吖通过降低脑代谢、干预缺血引发细胞毒性机制减轻缺 
血性脑损伤。大多数脑保护剂在动物实验中显示有效，但目前还没有一种脑保护剂被多中心、 
随机双阿的临床试验研究证实有明确的疗效。 

6) 紧急血管内治疗 ：机械 取栓治疗的时间窗为8小时，一般在动脉溶栓无效时使用，也可合 
并其他血管内治疗包括经皮腔内血管成形术和血管内支架置入术等。血管内治疗是新近问世 
的技术，0前尚没有长期随访的大规模临床研究，故应愤重选择。 

7) 外科 治疗： 藉上火而积脑梗死伴冇严重脑水肿、占位效应和脑疝形成征象者，可行去骨瓣 
减 压术； 小脑梗死使脑干受仄导致病情恶化时，可行抽吸梗死小脑组织和后颅窝减压术以挽救 
/丄\者生命。 

8) 其他药物治 疗：① 降纤治 疗：疗 效尚不明确。可选药物有巴曲酶 ( batmxohin )、 降纤酶 
( rlefibrase ) 和安克洛酶 ( am 、 rod ) 等，使用中应注意出血并发症。②中药制 剂: 临床中也有应用丹 
参、川芎嗪、夭七和葛根素等，以通过活血化疲改善脑梗死症状，但0前尚缺乏大规模临床试验 
证据。 

9) 康复治 疗：应 弔期进行，并遵循个体化原则，制定短期和长期治疗汁划，分阶段、因地制宜 
地选择 治疗方 法，对患者进彳 r 针对性休能和技能训练，降低致残率，增进神经功能恢复，提高生 
活质设，曱 •曰 重返社会。 

3. 恢复期治疗不 M 病情患者卒中急性期长短有所不同，通常规定卒中发病2周后即进入 
恢 M 期。对于病情稳定的急性卒中患者 J 、 V : 尽可能¥期安佥启动卒中的二级 预防。 

(1) 控制卒中危险 因素: 见本豪第 iL 节脑 血管疾病的危险闪索及其预防。 

(2) 抗血小板治疗：旧心源性卒屮推荐抗血小板治疗、推粹单独应用阿司叫椒50〜 325 mg / d \ 
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或氯吡格雷 (75 mg / d )， 或小剂量阿司匹林和缓释的双嘧达莫（分别为 25 m g 和 200 m g ,2 次/天)。 
选择抗血小板治疗应该个体化，主要根据患者的危险因素、花费、耐受程度和其他临床特征。 

(3) 抗凝治疗 :大动 脉粥样硬化型脑梗死，不推荐抗凝治疗。颅内外（颈动脉和椎动脉）夹层 
动脉瘤目前一般采用抗凝治疗，但没有证据显示其疗效较抗血小板治疗更好。 

(4) 康复治疗 :卒中 发病一年内有条件时应持续进行康复治疗，并适当增加每次版 M 治疗的 
时间和强度。 

【预后】 

本病的病死率约为10%，致残率达50%以上 3 存活者中 40% 以上 可笈发 ，且鉍发次数越多 
病死率和致残率越高。 


脑栓塞 （cerebral embolism ) 是指各种栓子随血流进入颅内动脉使血管腔急性闭塞或严重狹 
窄，引起相应供血区脑组织发生缺血坏死及功能障碍的一组临床综 合征。 约占全部脑梗死的 
1/3 o 脑栓塞临床主要指心源性脑栓塞。近来研究表明，心源性脑栓塞较大动脉粥样硬化型脑 
梗死可能更常见。 


【病因及发病机制】 

根据栓子来源可分为心源性、非心源性和来源不明性三种。 

1. 心源性占脑栓塞的60%〜乃％，栓子在心内膜和瓣膜产生，脱落人脑后致病。主要见于 
以下几种 疾病： 

⑴心房颤动 （atrial fihriU a tion ， AFh 是心源性脑栓塞最常见的原因。心房颤动时左心房收 
缩性降低，血流缓慢淤滞，易导致附壁血栓，栓子脱落引起脑栓塞 c 

(2) 心 脏瓣膜 病:是 指先天性发育异常或后天疾病引起的心瓣膜病变 ，可以 影响血流动力 
学，累及心房或心室内膜即可导致附壁血栓的形成。 

(3) 心肌 梗死： 面积较大或合并慢性心功能袞竭，即可导致血循环淤滞形成附壁血栓。 

(4) 其他 ：心房 黏液瘤、二尖瓣脱垂、心内膜纤维变性、先心病或瓣膜手术均可形成附壁 
血栓。 

2. 非心源性指源于心脏以外的栓子随血流进入脑内造成脑栓塞。常见原因有 ： 

(1) 动脉粥样硬化斑块脱落性血栓 栓塞: 主动脉弓或颈动脉粥样硬化斑块破裂继发血栓形 
成，血栓脱落形成栓子，沿颈内动脉或椎一基底动脉人脑。 

(2) 脂肪栓塞 :见于 长骨骨折或手术后。 

(3) 空气 栓塞: 主要见于静脉穿刺、潜水减压、人工气胸。 

(4) 癌 栓塞: 浸润性生长的恶性肿瘤，可以破坏血管，瘤细胞人血形成癌栓。 

(5) 其他 :少见 的感染性脓栓、寄生虫栓和异物栓等也可引起脑栓塞。 

3. 来源不明性少数病例查不到栓子来源。 

【病理】 

栓子常停止于颅内血管的分叉处或其他管腔的自然狭窄部位，常见于颈内动脉系统，其中 
大脑中动脉尤为多见，特别是上部的分支最易受累，而椎一基底动脉系统少见。 

脑栓塞病理改变勺脑血栓形成基本相同，但由于栓塞性梗死发展较快，没有时间建立侧 
支循环，因此栓塞性脑梗死较血栓性脑梗死临床发病更快，局部脑缺血常史严重。脑栓塞引 
起的脑组织坏死分为缺血性、出血性和混合性梗死,其中出血性更常见，约占30%〜50%，可能 
f - ti 于栓塞血管内栓子破碎向远端前移，恢笈血流后栓塞区缺血坏死的血管壁在 [ fn > R 作用 h * 发 
生破裂出血。除脑梗死外，还町发现身体其他部位如肺、脾、肾、肠系膜、四肢、皮肤和巩膜等 
栓塞证据： 
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【 临床 表现] 

1 • —般特点 w 枪嗜"丁发 mr : 何年龄，以靑壮年多见。多在活动中急骤发病，无前驱症 
状，局灶性神经沐证仏:数秒至数讣钟达到 a 峰，多表现为完全性卒中。大多数患者伴有风湿性 
心脏病、冠心病和严心作火常等，或 i ¥ 在心脏手术、长骨骨折、血管内介入治疗等栓子来源病 
史。有些患者 M 时并发 I 沛阼嗜 （' C 急、 发绀、 胸痛、咯血和胸膜摩擦音等)、肾栓塞(腰痛、血尿等)、 
肠系膜栓塞（版痛，迚血等） fll 皮肤柃嗜（出血点或瘀斑)等疾病表现。意识障碍有无取决于栓塞 
血管的大小和梗死的仙积 

2. 临床表现不 m 部位血竹怜嗜会造成 fm :、. (的血管闭塞综合征，详见脑血栓形成部分。与 
脑血栓形成相比，麟柃准荇以 u 发和出血病怡波动较大，病初严重，但因为血管的再通，部分 
病例临床症状可迅速 缓解； 行时•发出血，临床症状可急剧 恶化; 有时因栓塞再发，稳定或一 
度好转的局灶性沐征 " f 町;欠)川氓肛病如闪感染性栓子栓塞所致，并发颅内感染者，多病情 
危重。 

[ 辅助 检查] 

1. CT 和 MRI 检查 " rw . d ; •缺血性梗死或出血性梗死改变，合并出血性梗死高度支持脑栓 
塞诊断 s CT 检杏在发病 G 24〜48小时内可见病变部位呈低密度改变，发生出血性梗死时可见 
低密度梗死区出现1个或多个 A 密度毖、. MKA 可发现颈动脉狭窄或闭塞。 

2. 脑脊液检查 力止常 ， n (力増高提示大面积脑梗死，如非必要尽量避免行此项检 

查。出血性梗死 CSF 可呈血性或镜 下红 细胞;感染性脑栓塞如亚急性细菌性心内膜炎产生含细 
菌栓子， CSF 细胞数明增岛，早期中性粒细胞为主,晚期淋巴细胞 为主; 脂肪栓塞 CSF 可见脂 
肪球。 

3. 心电图检查砬常规检赉， f | •:为确定心肌梗死 和心律 失常的依据。脑栓塞作为心肌梗死 
t 发症状并不少见，更：注怠无症状性心肌梗死。超声心动图检查可了解是否存在心源性栓子， 
颈动脉超声检查 " nf 价颈动脉管腔狹窄程度及动脉硬化斑块情况,对证实颈动脉源性栓塞有一 
定意义。 

【诊断及鉴别 诊断】 

1 . 诊断根据骤然起病，数秒至数分钟达到高峰，出现偏瘫、失语等局灶性神经功能缺损， 
既往有栓子来源的基础疾病，如心脏病、严重的骨折等病史，可初步作出临床诊断，如合并其他 
脏器栓塞更支持诊断。 CT 和 MRI 检杏可确定脑栓塞部位、数目及是否伴发出血，有助于明确 
诊断。 

心源性脑栓塞卨度危险栓子来源 有：二 尖瓣狭窄伴心房颤动、心房颤动、病态窦房结综合 
征、4周内心肌梗死、左心房或左心耳血栓、左心室血栓、扩张性心肌病、左心室区节段性运动功 
能不良、左心房黏液瘤、感染性心内膜炎。心源性脑栓塞中度危险栓子来源有 :二尖 瓣脱垂、二 
尖瓣环状钙化、二尖瓣狄窄不伴心房颤动、房间隔缺损、卵圆孔未闭、心房扑动、生物心脏瓣膜、 
非细菌性血栓件心内膜炎、充血型心力衰竭，4周〜6个月之内的心肌梗死等。 

2. 鉴别诊断应注意勻血栓性脑梗死、脑出血鉴别，极迅速的起病过程和栓子来源可提供 
肭栓塞 的诊断证据。 

【治疗】 

1 . 脑栓塞治疗 1脑血拴形成治疗原则基本相问，主要是改善循环、减轻脑水肿、防止 
出血、减小梗死范围。注意在合并出血性梗死时，应暂停溶栓、抗凝和抗血小板药，防止出血 
Me 

2. 原发病治疗针对性治疗原发病有利于脑栓靡病情控制和防止复发。对感染性栓塞应 
使用抗生素，坪禁用溶检和抗凝治疗，防止感染 扩散; 对脂肪栓塞， uj * 采用肝素、5%碳酸氯钠及 
脂溶剂，有助 f 脂肪颗粒溶解；有心律失常者，应 F 以 纠止; 空气栓 塞者可 进行高压氧治疗。 
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3. 抗栓治疗心源性脑栓塞急性期一般不推荐抗凝治疗。房颤或行#栓塞商度风险的心 
源性疾病、动脉夹层或高度狭窄的患者推荐抗凝治疗预防再栓塞或栓塞继发血栓形成，抗凝药 
物用法见前述。心源性脑栓塞低度风险的患者，如来 1'1 下肢深静脉血栓形成的栓子，经未闭卵 
圆孔，直接进入颅内动脉而引起的脑栓塞(称为反常栓塞)，一般推荐抗血小板治疗-冇抗凝治疗 
指征但无条件使用抗凝药物时，也可采用小剂量阿司匹林 (50 〜 150 mg / d ) 与 a 吡格雷 ( 75 mg / d ) 联 
合抗血小板治疗。最近研究证据表明，脑栓塞患者抗凝治疗导致梗死区出血很少给谅终转归带 
来不良影响，治疗中要定期监测凝血功能并调整剂量。本病由于易并发出血， lil 此溶栓治疗应 
严格掌握适应证。 

【预后】 

脑栓塞预后与被栓塞血管大小、栓子数 H 及栓子性质有关。脑栓塞急性期病死率为 
5%〜15%，多死干严重脑水肿、脑疝、肺部感染和心力衰竭。心肌梗死所致脑栓塞预后较差，存活 
的脑栓塞患者多遗留严重后遗症=如栓子来源不能消除，10%〜20%的脑栓塞患者可能在病后 
1〜2周内冉发，再发病死率高 c 

\、腔隙性梗死 

腔隙性梗死是指大脑半球或脑干深部的小穿通动脉，在长期萵血压等危险因尜基础 
上，血管壁发生病变，最终管腔闭塞，导致供血动脉脑组织发生缺血性坏死（其梗死灶直径 
<1.5 〜 2.0cm), 从而出现相应神经功能缺损的一类临床综合征。缺血、坏死和液化的脑组织 
由吞噬细胞移走形成小空腔，故称腔隙性脑梗死。主要累及脑的深部卩|质、越底核、£脑 
和脑桥等部位。部分病例的病灶位于脑的相对静区，无明显的神经缺损症状，放射学检查 
或尸解时才得以证实，故称为静息性梗死或无症状性梗死。腔隙性梗死约占全部脑梗死的 
20% 〜30%。 

【 病因及发病机制】 

n 前认为 主要病 因为高血压、糖尿病等因素导致小动脉及微小动脉壁脂质透明变性，从而 
导致管腔闭塞产生腔隙性病变。病变血管多为直径100〜200 pm 的深穿支，如豆纹动脉、丘脑穿 
通动脉及基底动脉旁中央支，多为终末动脉，侧支循环差 。 高血压性小动脉硬化引起管腔狹窄 
时，继发血栓形成或脱落的栓子阻断血流，会导致供血区的梗死。多次发病后脑内可形成多个 
病灶。 

【病理】 

腔隙性梗死灶呈不规则岡形、卵 | 尚形或狭长形，直衿在 0.2 〜 20mm， 多为3〜 4mm。 病灶常位 
于脑深部核团（壳核约37%、丘脑14%、尾状核10%)，脑桥（16%)和内喔后肢（10%)，内诞前肢和 
小脑较少发生、 

大体标本可见腔隙为含液体小腔洞样软 化灶; 镜下可见腔内有纤细的结缔组织小梁、吞 
噬细胞和微血侪瘤，病变血管可见透明变性 （hyalimis)、 玻璃样脂肪变 （hyaline fatty change), 
玻璃样小动脉坏死 (hyaline ailnrionerrosis )、血管壁坏死 (angionecrosis) 和小动脉硬化 （arteriolar 
atherosr-lerosis) 等. 

【临床表现】 

1, —般特点本病多见于中老年患者，男性多于女性，半数以上的病例有离血) K 病史， 
突然或逐渐起病，出现偏瘫或偏身感觉障碍等局灶症状通常症状较轻、体征中 、 预后较 
好，一般无头痛、颅高压和意识障碍等表观，汴多患者并+出现临床症状而由头颅影像学检夜 
发现 

2. 常见的腔隙综合征 Kislw 根据临床和病理学资料，将本病 (J1 纳为21种临床综合征 /K 
屮常见的5种如 下： 


笔记 
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(1) 纯运动性奸喘褚 : （purr motor hemipwsis ， PMH ): 是最常见类型，约占60%，病变多 
位于内迤、放射冠或睛〖7? 炎观为付刚而部及上下肢大体相同程度轻偏瘫，无感觉障碍、 
视觉障碍和皮质功能降 fiif 如失沿 等：若 为脑千病变多不出现眩晕、耳鸣、眼震、复视及小 
脑性共济失调等常常突然发病，数小时内进展，许多患者遗留受累肢体的笨拙或运动 
缓慢。 

(2) 纯感觉忭个:中 （pmv sensnrv slmke , PSS ): 较常见，特点是偏身感觉缺失，可伴感觉异常， 
如麻木、烧灼或沉取感、刺痛 、⑽硬感等; 病变主要位于对侧丘脑腹后外侧核。 

(3) 共济失调件轻偏癒 ( ataxii - hemiparesis ) :病变对侧轻偏雍伴小脑性共济失调，偏擁下肢重 
于上肢（足踝部叫)，而郃 M 轻，从:济尖凋彳、’能 ⑴无力 来解释，可伴锥体束征。病变位于脑桥基 
底部、内诞或皮质下 n 质 

(4) 构哲— r •笨拙综 fHll : (( lysarUirir-rhiinsy hand syndrome , DCHS ): 约占20%,起病突 
然，症状迅速达 A 峰 ，表现为构疗障碍、存 哬闹难 、病变对侧中枢性面舌瘫、面瘫侧手无力和精 
细动作笨拙 （IP J 时从发观)，指分试验不准，轻度平衡障碍。病变位于脑桥基底部、内诞:前肢及 
膝部。 

(5) 感觉运动性个:中 （sensorimotor stroke , SMS ): 以偏身感觉障碍起病，再出现轻偏雍， 
病灶位于丘脑腹6核及邻近内迤 P 肢，是丘脑膝状沐动脉分支或脉络膜后动脉丘脑支闭塞 
所致。 

腔隙状态 （lanmar state ) 足本病反 U 发作引起多发性腔隙性梗死，累及双侧皮质脊髓束和皮 
质脑干束，出现严屯精神障碍、认知功能下降、假性延髓性麻痹、双侧锥体束征、类帕金森综合征 
和尿便失禁等。 

【辅助检查】 

CT 可见内滋难庇核 K 、皮质下 卩1 质单个或多个圆形、卵圆形或长方形低密度病灶，边界清 
晰，无占位效应。 

MKI 呈 T , 低信号、 T 2 商佶号（阁8-3、图 8-4), 可较 CT 更为清楚地显示腔隙性脑梗死 
病灶。 

CSF 和脑电阐常无阳性发现。 



图 8-3 MRI 显示脑桥腔隙性梗死 
A . Tt 加权像 B . T 2 加权像 
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图 8-4 MRI 显示丘脑和基底核多发性腔隙性梗死 
A . T , 加权像 B . T 2 加权像 


【诊断及鉴别诊断】 

1- 诊断中老年发病，有长期高血压、糖尿病等危险因素病史，急性起病，川现局灶性神经 
功能缺损症状，临床表现为腔隙综合征，即可初步诊断本病。如果 CT 或 MR 1 检查证实有与神 
经功能缺失--致的脑部腔隙病灶 ，梗死 灶直径 <1.5 〜 2.0cm ， 且梗死灶主要累及脑的深部质、基 
底核、丘脑和脑桥等区域，符合大脑半球或脑干深部的小穿通动脉病变，即可明确诊断。少数患 
者隐匿起病，无明显临床症状，仅在影像学检查时发现。 

2. 鉴别诊断需与小量脑出血、感染、艇虫病、 moyamoya 病、脑脓肿、颅外段颈动脉闭塞、脑 
桥出血、脱髓鞘病和转移瘤等鉴別」 

【治疗】 

与脑血栓形成治疗类似。主要是控制脑血管病危险因素，尤其要强调积极控制 高血汛 。可 
以位用抗血小板聚集剂如阿司匹林，也 p 了用钙离子拮抗剂如尼莫地平等治疗， n 前没有证据表 
明抗凝治疗有效。 


【预后】 


本病预后一般良好，死亡率和致残率较低，但复发率较高。 

(贺茂林） 

第三节脑出血 

脑出血 （ intracerebral hemorrhage , ICH ) 是指非外伤性脑实质内出血，发病率为每年 (60 〜 80) 
/10万, 在我闸 约占全部脑卒中的20%〜30%。虽然脑出血发病率低于脑梗死，但其致死率却《 
于后者，急性期病死率为30%〜40%。 

【病因及发病机制】 

1 _病因最常见病因是高血压合并细小动脉硬化，其他病因包括动一静脉血管畸形、脑淀 
粉样血管病变、血液病(如 卩1 血病、再生障碍性贫血、血小板减少性紫癜、血友病、红细胞增多症 
和镰状细胞病等 ) 、抗凝或溶栓治疗等。 

2. 发病机制高血压脑出血的主要发病机制是脑内细小动脉在长期高血 压作用 F 发生慢 
性病变破裂所致。烦内动脉炱有中层肌细胞和外层结缔组织少及外弹力足缺失的特点长期 
高血 ) I ;:可使脑细小动脉发生玻璃样变性、纤维索样坏死，谇至形成微动脉瘤或央尺动脉瘤，在此 
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基础上血 m 骤然 /〖 A 时 w $致血伢陂裂出血_豆纹动脉和旁正中动脉等深穿支动脉，自脑底部 
的动脉直角发出，啾受乃较 A 的血流冲右，易导致血管破裂出血，故又称出血动脉。非高血压 
性脑岀血 ， I h 于 J t 病闪不 1 C 故发病机制各异: 

一般高血 J ii 性腕; Ii 血 3() 分钟内 泠止 出血，血肿保持相对稳定，其临床神经功能缺损仅在 
出血后30〜90分钟内进展少数 r 々; 血 H (性脑出血发病后3小时内血肿迅速扩大，血肿形态往往 
不规则，密度不均 • I 、:以咫抗凝治疗及严觅商血压控制不良时，其临床神经功能缺损的进 
展可延长至24〜48小吋血多见于淀粉样血管病、血液病和脑肿瘤等患者。 

【病理】 

绝大多数性 1(: H 发卞〈1:坫底抟的売核及内淡区，约占 ICH 的70%，脑叶、脑干及小 
脑齿状核出血各山‘约1 ()% vt 陔出血常 K 人内诞，如出血 M 大也可破入侧脑室，使血液充满脑 
室系统和蛛网膜 K 腔; di 出血常破人第•:脑室或侧脑室，向外也可损伤 内诞; 脑桥或小脑出血 
则可直接破人到蛛 M 膜下腔或第四脑室。 

高血伍 性受尜血符 依次为 尺 脑中 动脉深穿支豆纹动脉、基底动脉脑桥支、大脑后动脉 
丘脑支、供应小麟術状核及深部卩|质的小脑上动脉分支、顶枕交界区和颞叶白质分支。非高血 
压性 ICH 出血灶多位 f •皮质下 

病理检査吋见血肿屮心允满血液或紫色葡萄浆状血块，周围水肿，并有炎症细胞浸润。血 
肿较大时引起颅内压增高 ，" f 使脑组织和脑室移位、变形，重者形成脑疝。幕上的半球出血，血 
肿向下挤 hi 下丘脑'和脑 P , 使之移位，并常常出现小脑藉疝。如下丘脑和脑干等中线结构下移 
可形成中心沛，如小脑大 m 出 iflL " f 发生枕大孔沛、、1〜6个月后血肿溶解，胶质增生，小出血灶形 
成胶质瘢痕，大出血灶形成椭 N 形屮风咙，吸:腔内有含铁血黄素等血红蛋白降解产物和黄色透 
明黏液。 

【 略床表现】 

1. 一般表现 IC 1 I 常见于50岁以 I :患者，男性稍多于女性，寒冷季节发病率较高，多有高 
血版 病史。多在 M 绪激动或活动中突然发病，发病后病情常于数分钟至数小时内达到高峰。少 
数也可在安静状态 K 发格 I 。前驱症状一般不明显。 

ICH 患者发病后多存血; K 明显升高。由于颅内压升高，常有头痛、呕吐和不同程度的意识 
障碍，如嗜睡或碎迷等。 

2. 局限性定位表现取决于出血 M 和出血部位。 

(1) 基底核区出血 

1 ) 壳核出血： 敁常见 ，约占 1 CH 病例的50%〜60%，系豆纹动脉尤其是其外侧支破裂所致， 
可分为局限题(血肿仅局限于壳核内）和扩延型。常冇病灶对侧偏瘫、偏身感觉缺失和同向性偏 
M , 还可出现双眼球向病灶对侧同向凝视+能，优势半球受累可有失语。 

2) 丘脑出血 ：约占 ICH 病例的10%〜15%，系丘脑膝状体动脉和丘脑穿通动脉破裂所致，可 
分为局限型（血肿仅局限于丘脑）和扩延型。常有对侧偏瘫、偏身感觉障碍，通常感觉障碍 m 于 
运动障碍。深浅感觉均受累，而深感觉障碍更明显。可有特征性眼征，如上视不能或凝视舄尖、 
眼球偏斜或分离性斜视、眼球会聚障碍和无反应性小瞳孔等。小 M 丘脑岀血致丘脑中间腹侧核 
受累可出现运动性震颤和帕金森综合征样表现;累及丘脑底核或纹状体可呈偏身舞蹈一投掷样 
运动; 优势侧丘脑出血可岀现丘脑性失语、精神障碍、认知障碍和人格改变等。 

3) 尾状核头出血 ： 较少见，多山高血压动脉硬化和血管畸形破裂所致，一般出血 m 不大，多 
经侧脑室前角破人脑室。常有头痛、呕吐、颈强直、精神症状，神经系统功能缺损症状并不多见， 
故临床酷似蛛网膜卜‘腔出血。 

(2) 脑叶出 血：约 A 脑出血的5%〜10%，常 fh 脑动静脉畸形、血管淀粉样病变、血液病等所 
致。出血以顶叶最常见， U : 次为颞叶、枕叶、额叶 ， liiYf 多发脑叶出血的病例、、如额叶出血可有 
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偏瘫、尿便障碍 .Broca 失语、摸索和强握反射等•，题叶出血可有 Wernicke 失语、精祌症状、对侧上 
象限盲、癫痫；枕叶岀血可有视野缺损;顶叶出血可有偏身感觉障碍、轻偏瘫、对侧下象限盲，非 
优势半球受累可有构象障碍。 

(3) 脑干出血 

1) 脑桥 出血: 约占脑出血的10%，多由基底动脉脑桥支破裂所致，岀血灶多位于脑桥$底部 
与被盖部之间。大量出血（血肿 >5 ml ) 累及双侧被盖部和基底部，常破入第四脑室，患者迅即出 
现昏迷、双侧针尖样瞳孔、卩区吐咖 啡样胃 内容物、中枢性高热、中枢性呼吸障碍、眼球浮动、四肢 
瘫痪和去大脑强直发作等。小量出血可无意识障碍，表现为交叉性瘫痪和共济失调性偏瘫，两 
眼向病灶侧凝视麻痹或核间性眼肌麻痹。 

2) 中脑 出血: 少见，常有头痛、呕吐和意识障碍，轻症表现为一侧或双侧动眼神经不企麻痹、 
眼球不同轴、同侧肢体共济失调，也可表现为 Weber 或 Bemalikt 综 合征； 重症表现为深汗迷，四 
肢弛缓性瘫痪，可迅速死亡。 

3) 延髓 出血: 更为少见，临床表现为突然意识障碍，影响生命体征，如呼吸、心率、血乐改变， 
继而死亡。轻症患者可表现不典型的 Wallenberg 综合征。 

(4) 小脑 出血: 约占脑出血的10%:多由小脑上动脉分支破裂所致：常冇头痛、呕吐，眩晕 
和共济失调明显，起病突然，可伴有枕部疼痛。出血量较少者，主要表现为小脑受损症状，如患 
侧共济失调、眼震和小脑语言等，多无 瘫痪； 出血量较多者，尤其是小脑蚓部出血，病怙迅速进 
展，发病时或病后12〜24小时内出现荇迷及脑千受压征象，双侧瞳孔缩小至针尖样、呼吸不规则 
等。暴发型则常突然昏迷，在数小时内迅速死亡。 

(5) 脑室 出血: 约占脑出血的3%~5%，分为原发性和继发性脑室出血 3 原发性脑室出血多 
由脉络丛血管或室管膜下动脉破裂出血所致，继发性脑室出血是指脑实质出血破入脑室。常有 
头痛、呕吐，严重者出现怠识障碍如深昏迷、脑膜刺激征、针尖样瞳孔、眼球分离斜视或浮动、叫 
肢弛缓性瘫痪及去脑强直发作、高热、呼吸不规则、脉搏和血压不稳定等症状::临床上易误诊为 
蛛网膜下腔出血。 

【辅助检查】 

1- CT 检查颅脑 CT 扫描是诊断 ICH 的首选方法，可清楚显示出血部位、出血 S 大小、血 
肿形态、是否破入脑室以及血肿周围有无低密度水肿带和占位效成等 I . 病灶多 M 圆形或卵圆形 
均匀高密度区，边界清楚（阁8-5)，脑室大摄积血时多呈高密度铸型，脑室扩大。1周后血肿阓「間 
有环形增强，血肿吸收后 呈低密 度或囊性变。脑室积血多在2 〜 3周内完全吸收 ，而 较大的脑实 
质内血肿一般需6〜7周才可彻底消散。动态 CT 检查还可评价出血的进展情况。 



笔记 




第八章脑血管疾病 



图 8-5 CT 显示不同部位高密度出血灶 
A . 左侧壳核出血 B . 右丘脑出血 C . 左侧枕叶出血 D . 脑桥出血 
K . 左小脑出血 F . 脑室出血 


2. MRI 和 MRA 检查对发现 结构好 常，明确脑出血的病因很有帮助。 MKI 对检出 脑干 
和小脑的出血灶和监测脑出血的演进过程优于 CT 扫描，对急性脑出血诊断不及 CT c 脑出血时 
MRI 影像变化规律 如下: 

(1) 超急性期（<24小时)为长 T ,、 长 T 2 倍号，与脑梗死、水肿不易鉴别。 

(2) 急性期 (2 〜7大)为等 T , 、短 T 2 信号 0 

(3) 亚急性期 （8 天至4周)为短％、长 T 2 信号。 

(4) 慢性期 ( > 4周）为长 T , 、艮 T 2 信号。 

MRA nj * 发现脑血管畸形、血管瘤等病变。 

3 . 脑脊液检查 11 血患者一般无需进彳 r 腰椎穿刺检査，以免诱发脑疝形成,如需排除颅 
内感染和蛛 N 膜下腔出血, nf 谨慎进行。 

4. DSA 脑出血患# 一 般不需要进行 DSA 检查，除非疑有血管畸形、血管炎或 moyamoya 
病又耑外科手术或血管介人治疗时才考虑进行、、 DSA 可淸楚显水异常血管和造影剂外漏的破 
裂血管及部位. 

5. 其他检查包怙血常规、血液生化、凝血功能、心电阁检查和胸部 X 线摄片检查，外周 
n 细胞叶暂时增卨，血搪和祕崇 m 水 、 f Oi 叶暂吋 n 凝血活酶吋问和部分凝血活酶时间异常 
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提示有凝血功能障碍。 

【 诊断及鉴别诊断】 

1. 诊断中老年患者在活动中或情绪激动时突然发病,迅速出现局灶性神经功能缺损症状 
以及头痛、呕吐等颅高压症状应考虑脑出血的可能，结合头颅 CT 检查，可以迅速明确诊断。 

2. 鉴别诊断 

(1) 首先应与其他类型的脑血管疾病如急性脑梗死、蛛网膜下腔出血（见本章第二、四节） 

:鉴别。 

(2) 对发病突然、迅速昏迷且局灶体征不明显者，应注意与引起昏迷的全身性疾病如中# 
(酒精中毒、镇静催眠药物中毒 、一 氧化碳中毒)及代谢性疾病(低血糖、肝性脑病、肺性脑病和尿 
毒症等)鉴别。 

(3) 对有头部外伤史者应与外伤性颅内血肿相鉴别。 

【治疗】 

治疗原则为安静卧床、脱水降颅压、调整血压、防治继续出血、加强护理防治并发症，以挽救 
生命，降低死亡率、残疾率和减少复发。一般内科对症支持治疗参考脑梗死章节。 

1. 内科治疗 

(1) 一般处理:一般应卧床休息周，保持安静，避免情绪激动和血压升萵。有意识障碍、 
消化道出血者宜禁食24〜48小时，必要时应排空胃内容物 c 注意水电解质平衡、预防吸人性肺 
炎和早期积极控制感染。明显头痛、过度烦躁不安者，可酌情适当给予镇静止痛剂；便秘者可选 
用缓泻剂。 

(2) 降低烦 内压: 脑水肿可使颅内压增高，并致脑疝形成，是影响脑出血死亡率及功能恢复 
的主要因素。积极控制脑水肿、降低颅内压 （immcmnial pressure ， ICP ) 是脑出血念性期治疗的重 
要环节。不建议应用激素治疗减轻脑水肿。 

(3) 调整血 压:一 般认为 1 CH 患者血压升高是机体针对 1 CP ， 为保证脑组织血供的血管自动 
调节反应，随着 ICP 的下降血压也会下降，因此降低血压应首先以进行脱水降颅压治疗为基础。 
但如果血压过高，又会增加再出血的风险，因此需要控制血压。凋控血压时应考虑忠者的年龄、 
有无高血压史、有无颅内高压、出血原因及发病时间等因素。 

一般来说，当收缩压 > 200 mmHg 或平均动脉压> 150 rnmHg 时，要用持续静脉降压药物积 
极降低 血压； 当收缩压> 180 rmnH g 或平均动脉压> 130 mmHg 时，如果同时有疑似颅内压增 
高的证据，要考虑监测颅内压，可用间断或持续静脉降压药物来降低血压，但要保证脑灌注压 
> 60〜 80 mmHg ; 如果没有颅内压增寫的证据，降压目标则为 i 60/90 mmHg 或平均动脉压1 10 mmHg o 
降血压不能过快，要加强监测，防止因血压下降过快引起脑低灌注。脑出血恢 K 期应积极控制 
高血压，尽: i ： 将血压控制在正常范围内。 

(4) 止血 治疗： 止血药物如6-氨基己酸、氨甲苯酸、巴曲酶等对高血扭动脉硬化性出血的作 
用不大。如果有凝血功能障碍，可针对性给予止血药物治疗，例如肝素治疗并发的脑出血可用 
鱼精蛋白中和，华法林治疗并发的脑出血可用维生素 Kl 拮抗。 

( 5 ) 亚低温治 疗:是 脑岀血的辅助治疗方法，可能有一定效果，可在临床当中试用。 

(6) 其他:抗利尿激素分泌异常综合征，又称稀释性低钠血症，可发生于约10%的 ICH 患者*。 
因经尿排钠增多，血钠降低，从而加重脑水肿。应限制水摄人 ji 在800〜 1000 ml / d ， 补钠9〜 12 g/(L 
脑耗盐综合征系因心钠素分泌过高所致的低钠血症，治疗时应输液补钠。低钠血症宜缓慢纠正, 
杏则可导致脑桥中央髓鞘溶解症 。 【11枢性高热大多采用物理降温，有学者提出可用多巴胺能受 
体激动剂如溴隐亭进行治疗下肢深静脉血栓形成高危患者，一般在 ICH 出血停止、病情稳定 
和血伟:控制良好的情况 F ，可给予小剂 M 的低分子肝素进行预防性抗凝治疗 

2. 外科治疗严重脑出血危及患者生命时内科治疗通常无效，外科治疗则冇吋能挽救生 
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命 •，但 如果患奸预朗 fc 外科治疗较内科治疗通常增加严重残疾风险。主要手术方法包 括:去 
骨瓣减压术、小 It 窗汗颅血 IJ 中沾除术、钻孔血肿抽吸术和脑室穿刺引流术等。 

固前 对于外科 F 凇迠、 JjU < fll 时叽选择尚无一致性意见，主要应根据出血部位、病因、 
出血 M 及患荞年龄、旮 m 状态、仝 a 状况决定：一般认为手术宜在早期（发病后6〜24小时内） 
进行。 

通常下列怙况：耍 ■ r * 水 治疗: 

(1) 遮底核区中等 K 以 k 出血(必校出血 330 ml , 丘脑出血> 15 ml )。 

(2) / JnM /11 [ flL ^ l()ml 或 I £ |: 怜 H . m , 或合并明显脑积水。 

(3) 重症脑宰出血 ( W 爷铸嗯) 

(4) 合并脑 血符畸 形、动脉瘤等血管病变。 

3. 康复治疗脑出 \ i \ Ufi . 片的土命沐征平稳、病情不再进展，宜尽早进行康复治疗。 

早期分阶段综合艰釔治疗对恢釭患行的沖经功能,提高生活质 M 有益。 

【预后】 

脑出血总沐预后较藉 M 水肿、颅内限增商和脑疝形成是致死的主要原因。预后与出血量、 
岀血部位、意识状态及冇尤汴发症行 XI : _干、丘脑和大 M 脑室出血预后较差。与脑梗死不同， 
不少脑出血患芥起初的严 IR 神经功能缺损 " r 以相对恢复良好，甚至可以完全恢复正常。如果血 
压控制&好， 一般岛 血/ K 脑出血的釔发相对较 I 但动一静脉血管畸形所致脑岀血例外，年再发 
率接近2%。 

(贺茂林） 


第四节蛛网膜下腔出血 

颅内血管破裂，血液流入蛛网膜下腔，称之为蛛网膜下腔出血 （subamchnoicl hemorrhage , 
SAH )。 分为外伤性和自发性两种情况。自发性又分为原发性和继发性两种类型。原发性蛛网 
膜下腔出血为脑底或脑表面血管病变（如先天性动脉瘤、脑血管畸形、高血压脑动脉硬化所致的 
微动脉瘤等）破裂，血液流入到蛛网膜下腔，占急性脑卒中的10% 左右; 继发性蛛网膜下腔出血 
为脑内血肿穿破脑组织，血液流人蛛网膜下腔。本节重点介绍先天性动脉瘤破裂所致的原发性 
蛛网膜下腔岀血，即动脉瘤性蛛网脱下腔出血。 

【病因及发病机制】 

1. 病因 

(1) 颅内动脉 瘤：足 M 常见的病因（约占50%〜80%)。其中先天性粟粒样动脉瘤约占75%, 
还可见高血压、动脉粥样硬化所致梭形动脉瘤及感染所致的真菌性动脉瘤等。 

(2) 血管畸形 ：约占 SAH 病冈的10%，其中动静脉畸形 （ AVM ) 占血管畸形的80%。多见于 
靑年人，90%以1:位于蒂上，常见于大脑屮动脉分布区。 

(3) 其 他：如 moyamoya 病（占儿童 SAH 的20%)、颅内肿瘤、垂体卒中、血液系统疾病、颅内 
静脉系统血栓和抗凝治疗并发症等。此外，约10%患者病因不明。 

2. 发病机制 

(1) 动脉瘤 ：粟粒 样动脉瘤可能与遗传和先天性发存缺陷有关，尸解发现约80%的患者 
Willis 环动脉壁弹力层及中膜发育异常或受损，随年龄增长由于动脉壁粥样硬化、高血压和血涡 
流冲右等因素影响，动脉壁弹性减弱，管壁薄弱处逐渐向外膨胀突出，形成囊状动脉瘤。体积从 
2 r _ 〜 3 cm 不等，平均 7.5 mm 炎症动脉瘤是由动脉炎或颅内炎症引起的血管壁病变。 

(2) 脑动静脉 畸形: 是发育异常形成的畸形血管团,血管壁薄弱处于破裂临界状态，激动或 
+明酿诱因可导致破裂 
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(3) 其他: 如肿瘤或转移癌直接侵蚀血管，引起血管壁病变，最终导致破裂出血1 

【 病理及病理生理】 

1. 病理动脉瘤主要位于 Willis 环及其主要分支血管，尤其是动脉的分叉处，80%〜90%位 
于脑底动脉环前部，特别是后交通动脉和颈内动脉的连接处（约40%)、前交 通动 脉与大脑前动 
脉分叉处（约30%)、大脑中动脉在外侧裂第一个主要分支处（约20%):后循环动脉瘤最常见 
于基底动脉尖端或椎动脉与小脑后下动脉的连接处，动脉瘤多为单发，约20%为多发，多位于 
两侧相同动脉(又称为“镜像动脉瘤”动脉瘤随着年龄的增长，破裂的几率増加，高峰年龄为 
： 35〜65岁，动脉瘤的大小与破裂有关，直径大于 10 mm 极易 出血; 不规则或多诡状，位于穹隆处的 

动脉瘤易破裂。动静脉畸形由异常血管交通形成，常见于大脑中动脉分布区。蛛 M 膜 F 腔出血 
可见呈紫红色的血液沉积在脑底池和脊髓池中，如鞍 上池脑 桥小脑脚池、环池、小脑延髓池和 
终池等。出血量大时可形成薄层血凝块镫盖于颅底血管、神经和脑表面，蛛网膜 呈无菌 性炎症 
反应及软膜增厚，导致脑组织与血管或神经粘连。脑实质内广泛白质水肿，皮质可见多发斑片 
状缺血灶。 

2_病理生理 SAH 能引起一系列病理生理 改变： 

⑴血液流入蛛网膜下腔刺激痛觉敏感结构引起头痛，颅内容积增加使 ICP 增高町加剧头 
痛，导致玻璃体下视网膜出血，甚至发生脑疝。 

(2) 颅内压达到系统灌注压时脑血流急剧下降，血管瘤破裂伴发的冲击作用可能是约50% 
的患者发病时出现意识丧失的原因。 

(3) 颅底或脑室内血液凝同使 CSF 回流受阻，30%〜70%的患者早期出现急性阻塞性脑积水， 
血红蛋白及含铁血黄素沉积于蛛网膜颗粒也可导致 CSF 回流受阻，出现交通性脑积水和脑室扩张。 

( 4 ) 蛛网膜下腔血细胞崩解释放各种炎症物质引起化学性脑膜炎， CSF 增多使 1 CP 增高。 

(5) 血液及分解产物直接刺激引起下丘脑功能紊乱，如发热、血糖升高、急性心肌缺血和心 
律失常等。 

⑹血液释放的血管活性物质如 5- HT 、血栓烷 A 2 ( TXA 2) 和组织胺等可刺激血管和脑膜，引 
起血管痉挛，严重者致脑梗死。 

,( 7 )动脉瘤出血常限于蛛网膜下腔，一般不造成局灶性脑损害，神经系统检衣很少发现局灶 
体征，但大脑中动脉动脉瘤、动静脉畸形破裂较常见局灶性异常 ( 

[ 临床表现 ] 

1_ 一般症状 SAH 临床表现差异较大，轻者可没有明显临床症状和体征，重齐可突然昏迷 
甚全死亡。以中青年发病居多，起病突然(数秒或数分钟内发生)，多数患若发病前冇明显诱陳剧 
烈运动、过度疲劳、用力排便、情绪激动等)。 

一般症状主要 包括： 

(1) 头 痛：动 脉瘤性 SAH 的典型表现是突发异常剧烈全头痛，患者常将头痛描述为“一生中 
经历的最严重的头痛”，头痛不能缓解或呈进行性加重。多伴发一过性意识障碍和恶心、呕吐。 
约1/3的动脉瘤性 SAH 患#发病前数日或数周有轻微头痛的表现,这是小量前驱（信号性） Ml 血 
或动脉瘤受牵拉所致〜动脉瘤性 SAH 的头痛可持续数日不变，2周 G 逐渐减轻，如头痛再次加重, 
常提示动脉瘤阿次出血：但动静脉畸形破裂所致 SAH 头痛常+严重。局部头痛常可提示破裂 
动脉瘤的部位。 

⑵脑膜刺激征:患者出现颈强、 Kernig 征和 Brudzinski 征等脑膜刺激征，以颈强直最多见, 
而老年、衰弱患者或小量出血者，可无明 M 脑膜刺激征。脑膜刺激征常于发病后数小时出现, 
3~4周后消失。 

(3) 眼部症状:20%患者眼底可见玻璃体下片状出血，发病1小时内即 PJ * 出现，是急件颅内 
压增高和眼静脉 M 流受阻所致，对诊断具有提示.此外，眼球活动障碍也可提水动脉瘤所在的 
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位置 C 

(4) 精神症 状：约 259 r 的忠片可出现桁沖症状，如欣快、谵妄和幻觉等，常于起病后2〜3周 
内自行消失。 

(5) 其•他疝 状：郃 分忠片以出现脑心综合征、消化道出血、急性肺水肿和局限性神经功能 
缺损症状等。 

2. 动脉瘤的定位症状 

(1) 颈内动脉海绵逛段动脉 槪:患 界冇前额和眼部疼痛、血管杂音、突眼及瓜 、 IV 、\1 和 V 1 脑 
神经损害所致的 眼动降 J !；破裂可引起颈内动脉海绵窦瘘。 

(2) 颈内动脉一后夂通动脉瘤 ：患者 出现动眼神经受压的表现，常提示后交通动脉瘤。 

(3) 大脑中动 脉瘤： 患片出观偏瘫、失语和抽搐等症状，多提示动脉瘤位于大脑中动脉的第 
一分支处。 

(4) 大脑前动脉一前交迪动脉瘤 ： 患者出现粘神症状、单侧或双侧下肢瘫痪和意识障碍等症 
状，提示动脉 瘤位干 火脑前动脉或前交通动脉。 

(5) 大脑后动脉 瘤：患 片出现 N 向偏 fj \ Weber 综合征和第 III 脑神经麻痹的表现。 

(6) 椎一基底动脉 瘤:患 # nj *； li 现枕部和面部疼痛、面肌宿挛、面瘫及脑干受压等症状。 

3. 血管畸形的定位症状 动静 脉畸形患者男性发生率为女性的2倍，多在10〜40岁发病， 
常见的症状包括痫性发作、轻偏瘫、失语或视野缺损等，興有定位意义。 

4. 常见并发症 

( 1 ) W 出血 （rerurrenre of hemmThay ): 是 SAH 主要的急性并发症，指病情稳定后再次发生剧 
烈头痛、呕吐、痫性发作、&迷甚至去脑强直发作.颈强直、 Kernig 征加重，复查脑脊液为鲜红色。 
20%的动脉瘤患者病后 10-14 ti 吋发生再出血，使死亡率约增加一倍，动静脉畸形急性期再出 
血者较少见。 

(2) 脑血管瘦孽 (cerebrovascular spasm , C \ r S )： 发生于蛛网膜下腔中血凝块环绕的血管，疼挈 
严 IE 程度与出血 iii 相关， 吋汙 致约1/3以 lv 病例脑实质缺血。临床症状取决于发生痉挛的血管， 
常表现为波动性的轻偏_或失仍，有吋症状还受侧支循环和脑灌注压的影响,对载瘤动脉无定 
位价值，是死亡和致残的重要原因。病后3〜5天开始发生，5〜14天为迟发性血管痉挛高峰期， 
2〜4周逐渐消失。 TCD 或 DSA 可帮助确沴。 

(3) 急性或亚急性脑积水 （ hydmrephalus ): 起病1周内约15%〜20%的患者发生急性脑积水， 
出于血液进入脑室系统和蛛网膜下腔形成血凝块阻碍脑脊液循环通路所致。轻者出现嗜睡、思 
维缓慢、短时记忆受损、上视受限、展神经麻 
辨、下肢腱反射亢进等体征，严重者可造成颅 
内高 ft : ，莊至脑疝。亚急性脑积水发生于起病 
数周后，表现为隐匿出现的痴呆、步态异常和 
尿失禁。 

(4) 其他:5%〜10%的患者发牛._痫发作， 

不少患者发生低钠血症。 

【辅助检查】 

1. 头颅 CT 临床疑沴 SAH 酋选头颅 
(: T 平扫检查出血垆朗敏感性高，可检出 
90%以 | 〔的 SAH , MA 大肭外侧裂池、前纵裂 
池、鞍 L 池、脑桥小脑脚池、环池和后纵裂池高 
密度出血征象 （剛 8-6) fH •出血 M 较少时 ， CT 

•1 I 描阽尔小'淸根据（: T 结艰吋以初步判断 图 8-6 CT 显示蛛网膜下腔出血 
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或提示颅内动脉瘤的位 置:如 位于颈内动脉段常是鞍上池不对称 积血； 大脑中动脉段多见外侧 
裂 积血; 前交通动脉段则是前间裂基底部 积血; 而出血在脚间池和环池，一般无动脉瘤，但5%病 
例可由后循环动脉瘤引起。动态 CT 检查有助于了解出血的吸收情况，有尤再出血、继发脑梗死、 
脑积水及其程度。 

2. 头颅 MRI 当 SAH 发病后数天 CT 检查的敏感性降低时， MKI 可发挥较大作用。由于 
血红蛋白分解产物如去氧血红蛋白和正铁血红蛋内的顺磁效应，对于亚急性期出血，尤其是当 
出血位于大脑表面时， MRI 比 CT 敏感，通过磁共振梯度回波 T 2 加权成像等方法常可显示出血 
部位。在动静脉畸形引起的脑内血肿已经吸收后， MRI 检查可以提示动静脉畸形#在。对确诊 
SAH 而 DSA 阴性的患者， MRI 用来检査其他引起 SAH 的原因。当颅内未发现出血原冈时，应行 
脊柱 MRI 检查排除脊髓海绵状血管瘤或动静脉畸形等。 

3. CT 血管成像 （ CTA ) 和 MR 血管成像 （ MRA ) 主要用于有动脉瘤家族史或破裂先兆者 
的筛查，动脉彳留患者的随访，及 DSA 不能进行及时检查时的替代方法。 

CTA 检查比 DSA 更为快捷、创伤较小，尤为适用于危重患者，同时已被证实对较大动脉瘤 
的灵敏度接近于 DSA ， 并可补充 DSA 的结果，较好地确定动脉瘤瘤壁是钙化、瘤腔内是否有 
血栓形成、动脉瘤与出血的关系以及动脉瘤位置与骨性标志的关系。门前，随着 CTA 检查设备 
的不断改进，国际高水准的卒中中心 crA 已逐步取代 r ) SA 成为诊断冇无动脉瘤的酋选方法。 

检查不使用对比剂和放射线，对直径 3 ~15 mm 动脉瘤检出率达84%〜100% ， 但急诊应用受 
许多因素的限制，其空间分辨率较差，不能清晰地显示动脉瘤颈和载瘤动脉。 

^ 4 ； ^ ^条件具备、病情许可时应争取尽早行全脑 DSA 检査，以确定有无动脉瘤、出血 
原因、决^治疗方法和判断预后。 DSA 仍是临床明确有无动脉瘤的诊断金标准，可明确动脉瘤 
的大小置、与载瘤动脉的关系、有无血管痉挛等解剖学特点。但约20%〜25%的 SAH 患者 
=不 f 发现出血来源或原因。由于血管造影可加重神经功能损害，如脑缺血、动脉瘤再次破 

裂出血等，因此造影时机宜避开脑血管痉挛和再出血的高峰期，一般出血3天内或 3 周后进行 
为宜。 

5.1 椎穿刺如果 CT 扫描结果阴性，强烈建议行腰穿 CSF 检査。通常 C T 检查已明确诊 
断者’腰穿不作为临床常规检査。均匀血性 CSF 是 SAH 的特征性表现。腰穿误伤血管所致的 
=性 CSF ， 其颜色从第 It ? 至第3管逐渐变淡。血性 CSF 离心后上清液发生黄变，或者发现吞 
umimm 、含铁血黄素或胆红索结晶的吞噬细胞，这些均提示 CSF 中红细胞已存在一段时间， 
支持 SAH 的诊断：血性 CSF 每1000个红细胞约导致蛋白增离 i mg/(1 |; 最初白细胞与红细胞的 

比例与周围血相似，约为〗： 700;数天后，由于血液引起的无菌性化学性脑膜炎，可能出现反应 
性白细胞增多。 

6 . TCD 可作为非侵入性技术监测 SAH 后脑血管痉挛情况。 

7•其他血常规、凝血功能和肝功能等检查有助于寻找其他出血原因；心电阁可显示丁波 
高尖或明显倒置、 PR 间期缩短和出现高 u 波等异常。 

【诊断及鉴别诊断】 

1. 诊断突然发生持续性剧烈头痛、呕吐、脑膜刺激征阳性，伴或不伴意识障碍，检査无 
局灶性神经系统体征，应高度怀疑蛛网膜下腔出血。同时 (」 T 证实脑池和蛛网膜下腔高密度征 
象或腰穿检查示压力增高和血性脑脊液等可临床确诊。 

2 . 鉴别诊断 

⑴高血压性脑 出血: 也可出现血性脑脊液，但此吋应冇明显局灶性体征如偏_、失语等、、 
原发性脑室出血4重症 SAIi 患者临床上难以鉴别，小脑出血、尾状核头出血等闪无明显的肢休 
瘫痪临床上也易与 SAM 混淆，仆 [ CT 和 DSA 检查可以鉴别（表 8-4), 
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表 8-4 蛛网膜下腔出血与脑出血的鉴别要点 



蛛网膜下腔出血 

脑出血 

发病年龄 

架粒样动脉瘤名发厂 -40 〜60 岁.动踭咏畸形 
山••少屮名见•常仏： 1() 〜40 岁发病 

50〜65 岁多见 

常见病因 

艰粒怍动脉瘤、动辟脉畸形 

高血历、脑动脉粥样硬化 

起病速度 

3骤，数分钟疝状达到“峰 

数十分钟至数小时达到高峰 

血压 

|卜:常或增 A 

通常显著增髙 

头痛 

败常见，剧烈 

常见，较剧烈 

&迷 

常为-过性作迷 

_1 症患者持续性昏迷 

局灶体征 

颈强 lY 、 Krrnig flH 别 M 料以削 ll:PI i 性，常无《 

mmu ： 

偏瘫、偏身感觉障碍及失语等局灶性体征 

眼底 

MJ 见玻璃沐脱 FH •状出血 

眼底动脉硬化，可见视网膜出血 

头部 CT 

fl 馳、齡及蛛网脱 T 腔“密度出 ffilfiF. 

脑实质内高密度病灶 

脑齊液 

均匀-致 Ifll 性 

洗肉水样 


(2) 颅内感 染：细 附性、間性、结核性和病锦性脑膜炎等均可有头痛、呕吐及脑膜刺激征， 
故应 注意与 SAH 鉴別 SAH 后发生化学性脑脱炎时， CSF 内细胞增多，易与感染混淆，但后者 
发热在先。 SAH 脑脊液故变和淋巴细胞增多时，易与结核性脑膜炎混淆，但后者 CSF 糖、氯降低， 
头部 CT 正常。 

(3) 脑肿瘤：约1.5%的脑肿瘤可发生瘤卒屮，形成瘤内或瘤旁血肿合并 SAH; 癌瘤颅内转 
移、脑膜癌病或(: NS 广1 血病也可见血性 CSF， 但根据详细的病史、 CSF 检出瘤或（和)癌细胞及头 
部 CT 可以鉴別。 

(4) 其 他：架 些老年 AU#， 头痛、呕吐均不明显，而以突然出现的精神障碍为主要症状，临床 
T 作中应予注意。 

【治疗】 

急性期治疗㈡的足防治再出血，降低烦内 m ，防治继发性脑血管痉挛，减少并发症，寻找出 
血原因、治疗原发病和预防复发。 SAH 成总诊收入院诊治，并尽早查明病因，决定是否外科治疗。 
手术治疗选择和预 A? 判断主要依据 SAH 的临床病情分级，一般可采用 H_ 和 Hess 分级(表8-5)。 
limn 和 ness 分级在 m 级时，多早期行 T 术夹闭动脉瘤或者介入栓塞治疗。建议尽量在可同时 
提供外科和血管内治疗这两种疗法的匿院内对患者进行治疗。 


表 8-5 动脉瘤性 SAH 患者 Hunt 和 Hess 临床分级 


级别 


标准 

() 级 


未破裂动脉瘤 

[级 


无症状或轻微头痛 

11级 


屮-重度头痛、脑膜刺激征、脑神经麻癖 

川级 


嗜睡、意识混沌、轻度局灶性神经体征 

IV级 


择迷、中或 ■度 偏瘫、冇¥期去脑强直或南主神经功能紊乱 

V级 


碎迷、去大脑强直、濒死状态 


1. 一般处理 

⑴ 保持少 命体征稳记条件时应收入重症监护室，密切监测生命体征和神经系统体征的 


笔记 
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变化; 保持气道通畅，维持稳定的呼吸、循环系统功能 C 

(2) 降低高颅 压:主 要使用脱水剂，如甘露醇、呋塞米、甘油果糖或 Ir 汕 w 化钠，也可以酌情 
选用白蛋白。 

(3) 避免用力和情绪波动，保持大便通畅；烦躁者予镇静药，头痛予锁痛药_注意愤用阿 
司 pi ； 林等可能影响凝血功能的非甾体类消炎镇痛药物或吗啡、哌荇啶等可能影响呼吸功能的 
药物。 

( 4 ) 其他对症支持 治疗: 包括维持水、电解质平衡，给予高纤维、高能 Id •饮食，加强护理 ，注意 
预防尿路感染和吸人性肺炎等。 

2. 预防再出血 

(1) 绝对卧床休息:4〜6周。 

( 2 ) 调控 血压： 防止血压过高导致再出血，同时注意维持脑灌注如果平均动脉压 
> 125 mmHg 或收缩压〉 180 mmH S ， 可在血压监测下静脉持续输注短效安金的降灰药。敁好选 
用尼卡地平、拉贝洛尔和艾司洛尔等降压药。一般应将收缩压控制在 160 mmHg 以下，若患者 
出现急性神经系统症状，则最好不要选择硝普钠，因为硝普钠有升高颅内压的不良反应，长吋间 
输注还有可能引起中毒。 

(3) 抗纤溶药物 jAH 不同于脑内出血，出血部位没冇脑组织的压迫止血作用，讨适当应用 
止血药物，如6-氨基己酸、氨甲苯酸和酚磺乙胺等抗纤溶药物。抗纤溶药物 M 然可以减少再出 
血，但增加了 SAH 患者缺血性卒中的发生率。尽管较早的研究证实，抗纤溶药的总休结果是阴 
性的，但新近的证据提示，早期短程 （<72 小时) 应用抗纤溶药结合早期治疗动脉瘤，随后停用抗 
纤溶药，并预防低血容量和血管痉挛(包括同时使用尼莫地平)，是较好的治疗策略：如果患者的 
血管 疼挛风险低和（或)推迟手术能产生有利影响，也可以考虑 用抗 纤溶药预防洱出血。 

⑷破裂动脉瘤的外科和血管内治疗 :动脉 瘤夹闭或血管内治疗是预防 SAH 再血最有效 
白勺?台疗力*法。与动脉瘤完全闭寒相比较，行动脉瘤包裹术、夹闭不全及不完全栓寒动脉瘤，再出 
JfiL 风险较高：因此，应尽可能完全闭塞动脉瘤。血管内治疗或手术治疗方法的选#应根据患者 
的病情及动脉瘤的特点由多学科医师来讨论决定。 Himt 和 Hess 分级在 HI 级时，推荐发病早期 
天内）尽早进行治疗。 jv 、 V 级患者手术治疗或内科治疗的预后均差，是否需进行血符内治 

疗或手术治疗仍有较大争议，但经内科治疗病情好转后可行延迟性 （ 10〜14天）血管内治疗或手 
术治疗。 

^ 3 ；脑血管痉挛防治口服尼莫地平能有效减少 SAH 引发的不良结局。 推荐 1 f 期使用口服 

脉聚人尼莫地平改善患者预后。其他钙拮抗剂的疗效仍不确定。应在破裂动脉瘤的早期 
管理阶段即幵始防治脑血管痉挛，维持正常循环血容觉，避免低 血容姑 。在出现迟发性脑缺血 
时，推荐升高血压治疗。不建议容 M 扩张和球囊血管成形术来预防脑血管痉挛的发生。症状性 
ML 血管疼挛的可行治疗方法是脑血管成形术和（或）选择性动脉内血管扩张器治疗，尤其是在升 
高高血压治疗后还没有快速见到效果时，可视临床具体情况而 定: 

4- 脂[积、水处 i 里 SAH 急性期合并症状性脑积水应进行脑脊液分流术治疗。对 SAH 后合并 

症状性脑积水患者，推# 进行永 久的脑脊液分流术。 

5. 癫痫的防治可在 SAH 出血后的早期，对患者预防性应用抗惊厥药。不推荐对患者长 
期使用抗惊厥药，但若患者有以 F 危险因素，如癫痫发作史、脑实质血肿、脑梗死或大脑中动脉 
动脉瘤，可考虑使用。 

6. 低钠血症及低血容量的处理某些患者可能需要联合应川中心静脉乐、肺动脉楔 IK 、液 
体平衡和体重等指标来监测血容设 变化。 应避免给 子大剂 ft 低张液体和过度使用利尿药、'可 
用等张液来纠正低血容馈，使用 醋酸氟 氢可的松和高张盐水来纠正低钠血症 

7. 放脑脊液疗法每次释放 CSF 】()〜 20 ml ， 每周2次，可以促进血液吸收和缓解头痛，也呵 
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能减少脑血 符格卞 _ im 水发 m •: \\ I 应矜惕脑疝、卢页内感染和再出血的危险。 

8 . 预防 

( 1 ) 控制 危险闪尜: 包拈 AifiUk 、吸烟、_、吸漭等。 

(2) 筛夼和处观人消凇陂裂的动脉瘤 ：破 裂动脉瘤患者经治疗后每年新发动脉瘤的 
概率为1%〜2分，对此炎 AU 汗进 h •远助的影浼学随 i 方具有一定的意义。若在动脉瘤破裂前就对其 
进行丁 •预，则夼吋能避免 SAI 1 带來的 I 」:大危笛、怛预防性处理未破裂动脉瘤目前的争议很大， 
应谨慎处理，充分权衡 J !；茯益不 1 IML 险_ 

【预后】 

SA 〖1总休 M •较） ;: i ， j I 、:病叱字 - A 达45 Cr , 亦有很尚的致残率。 SAH 预后与病因、出血 

部位、出血 M 、 有无汴发症及迠々仿到适 A 治疗有关。动脉瘤性 SAH 死亡率高，约12%的患者 
到达医院前死亡 ，2( K / r 死于入院 G ， 尔活者一半遗留永久性残疾，主要是认知功能障碍。未经外 
科治疗者约20%死 ri ¥*. 1 H 血，死 r : 多 A •:出血后敁初数日。90%的颅内 AVM 破裂患者可以恢复， 
再出血风险较小. 

(贺茂林） 


第五节脑血管疾病的危险因素及其预防 

脑血管疾病的危险闽尜坫指经流行病学研究证明的、与脑血管疾病发生和发展有直接关联 
的因索。对 CVI ) 危险 W 尜的识別和干预，是 CVD 预防和治疗的重要基础，是降低其发病率和 
死亡率的关键 

【 脑血管病的危险因素】 

CVD 往往是多种危险闪索共同作用的结果，单一危险因素与 CVD 的发病并不一定有着必 
然的因果关系：对任何个休来说，‘个或多个危险因索存在,虽不能预测脑血管病的发病，但将 
增加脑血管病发病的几氧 CVD 的危险因索分为可千预危险因素和不可干预危险因素两大类， 
其中可千预危险 W 尜是 CVI ) 预防的主要针对 H 标。 

(-) 不司干预的危险因素 

1. 年龄脑血管病的发病书、患病率和死亡率均与年龄虽正相关。55岁以后发病率明显 
增加，每增加 1() 岁，卒中发生率约增加〖倍。 

2. 性别流行病学资料显示，男性卒中的发病率高于女性。 

3. 遗传因素父亲或母 亲冇 卒中史的子女均增加卒中风险，其相对危险度 （relative risk , 
UK 值）分别是2. 4 和1.4、心源性脑栓塞家族史比其他类型卒中家族史增加卒中风险较少。某 
些遗传性疾病如伴皮质下梗死和 卩1 质脑病的常染色体显性遗传性动脉病、 Fabry 病和遗传性高 
凝状态均增加卒中的发生率。 

4. 种族黑人 比门种 人发生卒中的风险高 ，中岡 人和日本人发生卒中的风险也较高。 

(二）可干预的危险因素 

1 . 高血压是脑卒中最歌要的可千预的危险因素。收缩压和舒张压的升高都与脑卒中的 
发病风险正相关，并 1 rk 线性关系。研究去明收缩压〉 160 mmHg 和(或)舒 张压〉 95 mmHg ， 卒中 
相对风险约为血) K ! E 常者的4倍。在控制了其他危险因素后，收缩压每升高 lOmmHg , 卒中发病 
的相对危险增加49%，舒张 m 每增加 5 mmHg ， 卒中发病的相对危险增力 U 46%。 

2. 吸烟 " J * 以影响仝身血管和血液系统，如加速血符硬化、升高血浆纤维蛋白原水平、促 
侦血小板聚集、降低高密度脂蛋水平等。 Jki 古丁还可刺激交感神经促使血管收缩、血压升高。 
吸烟者4不吸烟#相比，其缺血性卒中的 KR 值是1.9,蛛网膜下腔出血的 RR 值是2.9、、另有研 
究衷明吸烟 " J ■以使出血性平中的风险升卨2~4倍 o 长期被动吸烟若比+暴露于吸烟环境者发 
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生卒中的相对危险增加 1.82 倍。 

3. 糖尿病是缺血性卒中的独立危险因素，其 RR 波动在 1.8 〜 6.0 之间，但小‘是出血性卒中 
的独立危险因素。 

4. 心房颤动在调整其他血管危险因素后，单独心房颤动可以使卒中的风险增加3〜4倍。 

5. 其他心脏病如心脏瓣膜修补术后、心肌梗死、扩张型心肌病、心脏病的闱术期、心导管 
和血管内治疗、心脏起搏器和射频消融等均增加栓塞性卒中的发生率 。 

6 . 血脂异常与缺血性卒中发生率之间存在着明显的相关性。总醇每增加 lmrnol / L , 
缺血性卒中相对风险升高25%3高密度脂蛋甶每增加 lmmol / L , 缺血性卒中相对风险降低47%。 
多数研究显示低胆固醇水平岀血性卒中的相对风险升高。 

7. 无症状性颈动脉狭窄是明确的卒中独立危险因索，其 RR 是2.0。短期 （2 〜3年）随访 
研究显示，无症状颈动脉狭窄(50%〜99%)脑卒中发生率为每年〜3.4%;氐期随访研究显示， 
无症状颈动脉狹窄(50%〜99%)10年脑卒中发病率为9.3%, 15年脑卒中发病率为16.6%。 

8 . 镰状细胞贫血基因异常的纯合子患者，20岁前脑卒中累计发病率超过11%，乱人部分 
在儿童期发病。 

9. 绝经后雌激素替代治疗研究显示雌激素加孕激素替代治疗明显增加缺血性脑卒中的 
风险。 

10 . 膳食和营养每天增加摄入蔬菜和水果，脑卒中相对危险度减少。每日维生尜 C 、 维生 
素 E 及类胡萝卜素摄入量与脑卒中的风险无显著相关性。低钠、高钾摄入可降低脑卒中风险， 
可能与降低血压有关。 

11 . 运动和锻炼与缺乏运动的人群相比，体力活动能够降低卒中或死亡风险27%;与不 
锻炼的人群相比，中等运动程度能够降低卒中风险 20% 。 

12 •肥胖肥胖人群易患心脑血管病，这与肥胖可导致高血压、 p 岛血脂、高血糖是分不开 
的。_内研究表明，肥胖者缺血性卒中发病的 RR 是2.0。 

13. 饮酒过量轻、中度饮酒对卒中有保护作用，而过蛩饮酒使卒中风险升高。 

14. 其他包括代谢综合征、口服避孕药、药物滥用、睡眠呼吸障碍病、偏头痛、高同型半胱 
氨酸血症=高脂蛋 ft 血症、高脂蛋白相关的磷脂酶 a 2 升高、高凝、炎症、感染、血流动力学界常、 
血黏度增高、纤维蛋白原升高及血小板聚集功能亢进等。 

[ 脑血管病的预防】 

循证医学证据表明，对 CVD 的危险因素进行早期干预，可以有效地降低 CVD 的发病率。 

(― ) 脑血管病的一级预防 

脑血管病的一级预防是指首次脑血管病发病的预防，即对有卒屮倾向、尚无卒中病史的个 
体，通过早期改变不健康的生活方式，积极控制各种可控危险因素，达到使脑血管病不发生或推 
迟发生的目的：主要预防措施 包括： 

1. 高血压防治措施包括限制食盐摄人蛰、减少膳食中脂肪含遺、减轻体噩、适当体育运 
动、减少饮酒及 K ： 期坚持降压药物治疗。普通高血压应控制在 140/90 mmIIg 以下，对高血压合 
并糖尿病或肾病者，血压一般应控制在 130/80 mmHg 以下。老年人(年龄 >65岁）收缩压-般应 
卜牵至 I 50 imnHg 以 F ，如能耐受，还可进一步降低。 

2 . 吸烟吸烟者应戒烟，可用尼古丁替代品及口服戒烟药。 

3. 高脂血症血脂异常患者依据其危险分层决定血脂的|::1标值。主要以低密度脂蛋广灌 
间醇 ( LDL - C ) 作为血脂的调控冃标，将 LDL-C 降至 2.59 mmol/L 以下或使 LDL-C 水平比基线下 
降30%〜40%。但已发生心血管事件或高危的高血压患者、糖尿病患者，不论基线 LDL-C 水平如 
何，均提倡釆用他汀类药物治疗，将 LDL-C 降至 2.07 mmol/L 以下。血脂调控首先砬进行治疗性 
生活方式改变，改变也活方式 X 效者采用药物治疗 


记 
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4. 糖尿病搪^冰过 I片 Q 改进卞活//式，酋先控制饮食，加强体育锻炼。理想血糖控制为 
糖化血红蛋 r I、令股血糖 、涔 g 血煻 A4 血糖波动均控制良好，一般目标为糖化血红蛋白小于7%。 1 
2〜3个月血糖拧制仍 44m /v 选川11服降溏药或使用胰岛素治疗。糖尿病患者在严格控制 
血糖、血 Hi 的坫础匕联 &他 汀災药物可冇效降低卒中的风险。糖尿病合并高血压患者降压药 
物首先选择 ACE1 或 ARB 

5. 心房颤动以 fU 据心仿 i 项动 Ail 荇的卒中危险分层、出血风险评估、患者意愿以及当地医 
院是否可以进行必要的抗 r 剧; i 测，决定 .iim •何种抗栓治疗。有任何一种高度危险因素（如风湿 
性心脏瓣脱:病、人I:心脏録膜？ t 换、动脉栓塞)或>2种中度危险因素(如年龄超过75岁、高血压、 
糖尿病、心力袋蝌等）的心 G 倒动忠选择华法林抗凝治疗。对于无其他卒中危险因素者， 
建议使用阿 d 叫林抗■小 K 治疗； R 冇一种中度危险因素者，建议使用阿司匹林或华法林抗凝 
治疗。 

6. 无症状性颈动脉狭窄个:中 A 危患者（狹窄 >70%、预期寿命 >5年)，在有条件的医院 
(围术期卒中和死亡发生率 <3 7r 的 rs 院）可以考虑行颈动脉内膜切 除术; 但 CAS 是否可以替代 
CEA 治疗目前尚小谓确对于行 (：1：A 风险较高的患者，可以考虑做 CASo 

7. 阿司匹林推没在卒中风险足够商 U0 年心脑血管事件风险为6%^ 10%)的个体中使用 
小剂： M 阿司匹•林（河丨I 5() 〜 hOmg) 进行心脑血管病的一级预防。不推荐阿司匹林用于低危人群 
的卒中一级预防。+推#其他抗血小板药物用于卒中一级预防。 

8. 膳食和营养每 H 饮食种类应多样化，使能 M 和营养的摄人趋于 合理; 采用包括水果、蔬 
菜和低脂奶制品以及总脂肪和饱和脂肪含 M 较低的均衡食谱。建议降低钠摄入量和增加钾摄 
人觉，推荐的食盐摄入 m <6g/d。 每1:1总脂肪摄入说应 < 总热 M •的30%，饱和脂肪<10%。 

9. 运动和锻炼采用适合 A 己的沐力活动来降低卒中的危险性。中老年人和高血压患者 
进行体力活动之前， )、V: 考虑进行心脏应激检查，全方位考虑患者的运动限度，个体化制订运动方 
案。成年人（部分卨龄和身休闪病不适合运动者除外）每周至少有5天，每天30〜45分钟的体力 
活动（如快走、慢跑、骑向行车或其他有铽代谢运动等)。 

10. 饮酒过量不饮酒者不提倡用少 M 饮酒的方法预防心脑血管疾病。饮酒者应适度，不， 

要 酗酒; 男性饮酒的酒精含 M 不应超过 25g/d, 女性减半。 . 

11 .其他对于有心肌梗死、颈动脉狹窄、高同型半胱氨酸血症、肥胖等脑血管病危险因素 
者，应采取相应措施，进行干预和处理。 

(二）脑血管病的二级预防 

脑血管病的二级预防是指再次脑血管病发病的预防。通常将 TIA 患者作为卒中二级预防 
对待。 

1. 调控可干预的危险因素基本与一级预防相同 。 但对不伴已知冠心病的非心源性 
卒中患者，推荐更积极地强化他汀类药物治疗，降低 LDL-C 至少50%或目标 LDL-C<70mg/(U 
(1.8lmmo]/L), 以获得最大益处。症状性颈动脉 狭窄〉 50%， R 围术期并发症和死亡风险估计 <6% 

时，可考虑行 CEA 或 CAS, 对于能参加休力活动的缺血性卒中或 TIA 患者，每周要进行1〜3次 
至少30分钟的中等强度休力活动，通常定义为使运动者出汗或心率显著增高的剧烈活动。 

2. 抗血小板聚集治疗 市心源性 乍中 推荐抗血小板诒疗。可单独应用阿司匹林 C0 〜 325mg/c0， 
或鉍吡格雷 C 75 mg / d )， 或小剂量阿司 17C. 林和缓释的双嘧达莫(分别为 25 mg 和 200mg，2 次/天)。 

3. 抗凝治疗对已明确诊断心源性脑栓塞或脑梗死伴心房颤动的患者一般推荐使用华法 
林抗凝治疗。 

4. 干预短暂性脑缺血发作反复 TIA 发作患茗发生卒中风险极大，应积极寻找并治疗 TIA 
的病因。 


(贺茂林) 
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第六节其他动脉性疾病 


' 脑底异常血钤岡碗 

脑底异常血管网病又称烟雾病 （moyamoya d i sease ) ，是颈内动脉虹吸部及人脑前动脉、大脑 
中动脉起始部严重狭窄或闭塞，软脑膜动脉、穿通动脉等小血管代偿增生形成脑底异常血管网 
为特征的一种脑血管疾病。 1955 年由日本学者最早报道，其脑血管造影可见脑底密集成堆的小 
血管，酷似烟雾，故称为烟雾病。患病率为 (3.16 〜 10.5)/10 万，女性多发。 

【 病因及发病机制】 

病因复杂，遗传因索和获得性环境因素均与其发病有关。烟雾病多发生在亚洲， L - I 本报道 
最多。部分烟雾病有家族史，有些合并其他先天性疾病(如镰状细胞贫血、 Dmvn 综合征等)，提示 
遗传因素在其病闪中可能起重要作用。多数为散发，且部分患者病前有上呼吸道感染或扁桃体 
炎、血管炎、颅脑外伤等病史，获得性环境因素可能与烟雾病的发生和发展冇关。我_研究报道 
部分病例与钩端螺旋体感染有关。 

发病机制是 Willis 环主要分支血管狭窄或闭塞后侧支循环形成代偿，反复发生逐渐形成脑 
肤异常血管网 C5 

【病理】 

Willis 环及其分支动脉变细、变硬，切面可见狭窄或闭塞。脑底和半球深部可见畸形增生及 
士广5长的血管网，管壁菲薄，偶见动脉瘤形成。受累动脉内膜明显增厚、内弹力纤维层高度迂曲断 
裂，中膜萎缩变薄，外膜改变不明显，无炎症细胞浸润和动脉硬化改变。可见脑梗死、脑出血或 
蛛网膜下腔出血等病理改变 c 

【临床表现】 

多见于儿童及青壮年，有 10〜14 岁和 40 岁左右两个发病年龄卨•峰。常见的临床表 现有： 
T1AJSP 各中、头痛、癫痫发作和智能减退等。可分为缺血型和出血型两组症状，不同年龄发病的 
临床表现不同。 

儿童患者以缺血性卒中或反复发生的 TL 4 为主。常见偏瘫、偏身感觉障碍和（或）偏苻，优 
势侧半球受损可苻失语，非优势侧半球受损多有失用或忽视。 TIA 反复发作可表现为两侧肢体 
交替出现的轻偏瘫等。约10%病例出现脑出血或 SAH 。 头痛是其常见症状，可能4脑底形成 
的异常血管网中的血管舒缩功能异常有关。部分有智能减退和_痫发作等。 

成年患者常表现为出血性卒中，如脑室出血、 SAH 、脑内出血等 ，多由 于侧支血管或动脉瘤 
破裂所致，常无动脉硬化的证据，可反复发生。也有约20%表现为缺血性卒中，部分病例也可表 
现为反复晕厥。 

【辅助检查】 

1. 实验室检查 免疫和感染病原学方面 
的检查，有助于进-•步明确病因。 

2. CT 或 MRI 出现脑出血、脑梗死、 

SAH 等相应的 CT 、 MRI 影像学表现。烟雾病 
患者的 M RI 可见多数异常血管流 空影 ; CT A 
或 MRA 可能发现烟雾病特征性的血管狭窄和 
颅底异常血管网。 

3. 脑血管造影 DSA 显示双侧颈内动脉 
虹吸段、大脑前、中动脉起始段狭窄，砘至闭 
塞，伴颅底异常血管网(图8-7)， nf 伴发动脉瘤、 



图 8-7 DSA 示 moyamoya 病 
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【诊断及鉴别沴 

儿童和 mi : 年忠 / t , rzu 发卞不明原闪的 T 1 A 、 脑梗死、脑出血和蛛网膜下腔出血，而无高血 
压及动脉硬化 ill : 侃，芩虑本俩诊断 OSA , CTA 和 MRA 显示特征性的烟雾状颅底血管病变可以 
确诊本病。实验：泣作/付确定 ff 尤结缔组织疾病、钩端螺旋体感染是必要的。 

【 治疗】 

1. 对症治疗报据不 M 的卒中类型(出血性、缺血性)给予相应的治疗。癫痫发作者应给 
予抗癫痫药物治疗 

2. 病因治疗如发病 Q 钩瑞螺 旋体、结核和病毐感染有关，应针对病因进行治疗。对发作 
频繁、颅内动脉狄窄严氓或 W 准片叫夸虑血筲亟建等外科手术治疗，如颞上动脉一大脑中动脉 
直接搭桥术等：[禮 niii ^ r 以改#脑部血供，但远期疗效尚待证实。 

:、腕动脉盗 I [1 L 综合征 

脑动脉盗血综合征 Uh、al s y n ( lmm t 、） 是指各种原因引起的主动脉弓及其附近大动脉血管严 
重狭窄和闭塞，狭窄远端的动脉内 [ K 乃明显下降.虹吸作用从邻近的脑动脉盗血，逆流至压力较 
低的动脉代偿 J L : 供血，而被盗血的脑动脉供血 M 箸减少导致了脑组织的缺血，出现相应的临床 
症状体征。 

【 临床表现】 

临床上主要包拈以 F 3种类沏 ： 

1. 锁骨下动脉盗血综合征 （suhrlavian steal syndrome , SSS ) 指当一侧锁骨下动脉或无名动 
脉在其近心端发出椎动脉前狭中:或闭塞时，领内血流经患侧椎动脉逆流进入锁骨下动脉，代偿 
患侧上肢的血液供 )、 V :。 临床 h 活动患侧 h 肢可诱发出现椎一基底动脉供血不足的症状,如发作 
性头晕、视物旋转、釔视、共济失调、构音障碍、吞咽闲难、晕 厥等; 严重时也可经后交通动脉从颈 
内动脉盗血，出现颈内动脉系统缺血症状，如偏癒、徧身感觉障碍和失语等。动脉粥样硬化是其 
最常见原因，艽次为特异性 或非特 异性动脉炎。 

2 . 颈内动脉盗血综合征 （carotid steal syndrome ) 指当一侧颈内动脉闭塞时，其远端动脉压 
力降低，经前交通动脉从健侧颈内动脉盗血，出现健侧颈内动脉系统缺血的临床 表现; 或经后交 
通动脉从椎一基底动脉盗血，产生椎一基底动脉系统缺血的临床表现。当双侧颈内动脉闭塞时 
则由椎一基底动脉和颈外动脉代偿供血，可同时有大脑及小脑受损的症状体征。其病因多为动 
脉粥样硬化斑块形成。 

3. 椎一基底动脉盗血综合征 （vertebrobasilar steal syndrome ) 当椎基底动脉明显狹窄或闭 
塞时，可引起颈内动脉血流经 f 交通动脉逆流入椎一基底动脉进行代偿，出现一侧颈内动脉系 
统缺血的临床表现，如偏瘫、偏身感觉障碍和失语等，此盥临床较少见。 

【诊断】 

根据患侧 h 肢动脉搏 动显著 减弱或消失，血压低于健侧 20 mmHg 以 h ， 同侧颈部闻及收缩 
期杂音，超声检查发现血管狹窄或闭塞，活动患肢可诱发或加重椎一基底动脉供血不足症状等 
临床诊断 SSS , 血管造影检杳发现造影剂逆流入患侧血管可确诊 SSSo 

【治疗】 

治疗根据病变部位及病因时定。若缺血症状严 IK 者可以考虑手术治疗，如血管内膜剥离、 
血管内支架或血管重建术等」 +宜 使用扩血管和降血压药物。 

\、 腕從粉禅 ifn/rHU 


脑淀粉样血赞病 (rerehml amyloid angiopathy ， CAA ) 是由淀粉样物质在软脑膜和大脑皮质小 
动脉中 层沉 积导•致的脑血管疾病 . 临床特点足反 复多部 位的血管破裂导致的多灶性_发性的 
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脑实质出血。 CAA 是老年脑血管病的一种类型，患病率随着年龄的增加而增高,55岁以前较少 
发病，90岁以上人群患病率高达50%。其病因不清楚，可能与遗传、感染及免疫冇关。病理特征 
是大脑皮质、脑膜的小血管和毛细血管管壁内有纤维淀粉样物沉着，刚果红染色后在偏振显微 
镜下呈特殊的黄绿色双折光，也称嗜刚果红性血管病。可伴有微血管瘤形成和纤维尜样坏死 C 

【 临荥表现】 

1. 脑出血以反复发生的多发性脑叶出血最为多见。 CAA 与高血压无关，因其血管非常 
脆弱，轻微的外伤或剧烈活动均可导致脑出血，出血的好发部位是脑叶，尤其是枕叶、枕顶区或 
额叶皮质和皮质下白质，而脑干及大脑深部结构很少受累。血肿可同时或相继发生于不同脑叶， 
较易破入蛛网膜下腔。 

2. 痴呆30%的 CAA 患者晚期表现为痴呆。患者有不同程度的认知障碍和行为异常，表 
现为记忆力、定向力、计算力、综合分析能力和语言障碍，或伴有各种精神症状。 

3. TIA 和脑梗死 CAA 也可以表现为反复发作的 TIA 和脑梗死。 T 1 A 以颈内动脉系统多见， 
表现为一过性偏身感觉障碍、轻偏瘫或命名性失语。也可有椎一基底动脉系统 T 1 A ， 表现为发作 
性眩晕、耳鸣、共济失调等。脑梗死多见于枕叶、颞叶、顶叶与额叶，并出现相应的症状和体征。 

【 辅助检查】 

CT 、 MRI 显示呈点、片或大块状的多灶性脑叶出血，可同时伴有缺血性病灶。 MRI 梯度回波 
发现多发脑叶陈旧的点状出血灶提示 CAA 可能。脑活检可见动脉壁内淀粉样物质广泛沉积。 

【诊断】 

老年患者、无高血压病史、 CT 或 MRI 证实的复发性、多灶性脑叶出血，排除其他原因后，可 
临床拟诊 CAA c 神经病理学检查是诊断 CAA 最可靠的方法。 

【 治疗】 

CAA 的治疗与其他原因脑岀血的内科治疗大体相似。继发癫痫患者应予抗癫痫治疗。表 
现为脑梗死的 CAA 避免应用抗凝药物，慎用抗血小板类药物。 

四 、 mam k 梗死和 o 质脑病的常染 色体砹 性遗传性脑动脉病 

伴有皮质梗死和白质脑病的常染色体显性遗传性脑动脉病 （cerebral autosomal dominant 
arteriopathy with subcortical infarcts and leukoencephalopathy ， CADASIL ) 是一种中年发病的、非动 
脉硬化性、遗传性小动脉脑血管疾病。临床上以反复皮质下缺血性脑卒中发作、痴呆、假性延髓 
性麻痹和偏头痛为特征。其发病与19号染色体上 Notch 3 基因突变有关。 

【病理】 

脑室旁及半卵圆中心内质脱髓鞘，基底核区、皮质下多发性腔隙性梗死以及脑小动脉特异 
性改变，皮质一般正常。脑小动脉特异性改变表现为脑及软脑膜小动脉壁增厚，管腔明显变窄。 
动脉平滑肌细胞之间间隙疏松，血管内皮细胞可正常或 肿胀; 血管的内弹力膜断裂，中膜嗜伊红 
样物质沉积。电镜下可见小动脉和毛细血管平滑肌细胞的基底膜上存颗粒状嗜锇物质的沉积， 
主要见于脑血管，其他器官（如肝、脾、肾、肌肉、皮肤等）的动脉也可出现。 

[ 临床表现3 

--般在20岁之后出现有先兆的偏头痛，中年时表现为反复发作的 TIA 和缺血性脑卒中， 
50 〜 60 岁逐渐出现皮质下痴呆，多数在65岁左右死亡。 

1 -偏头痛约 40% 的患者有偏头痛发作史，绝大多数为有先兆的偏头痛。其中首次发作 
的平均年龄为 26 岁，发作频度不等。 

2. 脑卒中 CADASIL 最常见的临床表现是缺血性卒中和 TIA 发作，见于85%有症状的患 
者多在40〜別岁发病，无其他的脑卒中危险因素，2/3表现为腔隙综合征，反复发作可导致严 
重的步态障碍、尿失禁和假性延髓性麻痹。 
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3. 痴呆 见于 6( 没 介症状 的患昔痴呆多在 50〜60 岁出现，可早至 35 岁。起病形式隐匿， 
进行性加重，也可突然起病，多为皮质下痴呆： 

4. 其他症状 川竹粘 神症状，如人格改变和严重的抑郁 。 10% 的患者可发生癫痫。有时 
也可见可逆性急性馳病怍的碰状，01可有业临床的周围神经病或视网膜病变。 

【辅助 检查】 

MRI 显示双侧人脑半球 A ©内 多发的大小不等的、斑片状长、长 T 2 信号病灶，常位于双 
侧颞叶、顶叶、额叶皮质下及腋室周 m 基底核区,脑干亦常受累。 

【诊断】 

诊断要点 如下： 

1. 有家族史: 

2. 中年发病，出现原因+明的、反复发作的缺血性卒中，呈进行性加重，早期有先兆的偏头 
痛发作，晚期出现痴呆: 

3. CT 或 MHI 显示广泛的 f 油 Tl 质病变及多发的基底核区腔隙性梗死灶。 

4. 皮肤或周削血管活检发现颗粒状嗜锇物质，遗传学发现 Notch 3 基因的突变有助诊断。 

【治疗】 

主要是对症治疗，尚无布效的病因治疗、、 

(汪凯） 


第七节颅内静脉窦及脑静脉血栓形成 

颅内静脉窦及脑静脉血栓形成是一组由于多种病因导致的脑静脉系统血管病,统称脑静脉 
系统血栓形成 (cerebral venous thrombosis , CVT ) 0 与动脉血栓形成相比, CVT 的发病率相对较低， 
约为每年 ( 1 - 5~ 2 . 5 )/100 万，占所有卒中的 1 %。 多见于老年人和产褥期妇女。其临床症状因病因、 
病变部位不同而表现各异。 

【 病因与发病机制】 

CVT 绝大部 分归结 于各种原因所致的血凝异常，极少数与硬膜穿刺和外伤有关。另有约 
20%的患者原因不明。其中血凝异常主要包括以下几个 方面： 

1 . 血液高凝状态如妊娠和产褥期。 

2. 遗传性凝血机制异常蛋白 S 缺乏、抗凝血酶 m 缺乏、凝血因子II 、 因子IV基因突变、 
Von Willebranrl 病等 。 

3. 血流动力学异常脱水、休克、恶病质、血小板病、原发性红细胞增多症、缺铁性贫血、弥 
散性血管内凝血、骨髓移拉术后等。 

4. 全身疾病白塞病、肿瘤、系统性红斑狼疮、肾病综合征、血管炎、溃疡性结肠炎和抗磷脂 

抗体综合征等。 • 

5. 药物引起 口服避孕药、皮质醇激素和雄激素等。 

6. 感染或肿瘤浸润中耳炎、鼻窦炎、牙脓肿、扁桃体炎、肿瘤栓子、结节病、慢性脑膜炎、硬 
膜下积脓和癌性脑膜炎等。 

【病理】 

静脉和静脉窦内可见红色血栓。血栓性静脉窦闭塞使静脉回流受阻,静脉压升高，导致脑 
组织淤血、肿胀，起脑细胞变性、坏 死; 脑脊液吸收降低，引起颅内压增高，脑皮质及皮质下出 
现点片状出血灶，部分患者吋发生岀血性梗死，加重脑水肿和颅内高吐:。 

感染 G I 起者以海绵窦和横窦急性血栓形成多见,重者可发生脑膜炎和(或）脑 脓肿； 非感染 
以上矢状樂多见。 
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【临床表现】 

由于 CVT 发生的部位、范围、阻塞速度、发病年龄、病因不同，其临床表现多种多样。但共同 
的常见临床表现包括高颅压症状、卒中症状以及脑病样症状。头痛是颅内压增萵最常见的临床 
表现，可见于75%〜95%的患者，有时是唯一的表现。头痛严重而持续，呕吐多为喷射性，可见视 
乳头水肿。卒中症状包括出血性或缺血性静脉梗死的症状，以多发性小出血多见。脑病样症状 
虽然少见，但最为严重，临床表现有癫痫、精神异常、意识混乱、意识模糊、甚至抒迷等。 

1. 上矢状寞血检形成 （superior sagittal sinus thrombosis ) 上矢状窠是非感染性静脉窠血栓 
形成最常见的部位。最常见于脱水和衰弱的婴儿，也见于创伤、肿瘤、口服避孕药、妊娠、血液病 
和免疫系统疾病等，有时原因不明。感染性上矢状窦血栓少见 3 -•般症状包括^急性或亚急性 
起病、全身衰弱、发热、头痛、视乳头水肿等。局灶体征^婴幼儿可见颅缝分离、囟门隆起、额浅静 
脉怒张迂曲。有时可并发颅内出血、癫痫、偏瘫、失语、偏盲等。有时无局灶体征，颅内高压为唯 
一-的症状。老年患者症状轻微，仅有头痛、头晕等。 

2 - 海绵窦血栓形成 （cavernous sinus thrombosis ) 多见于眶部、毋窦及上面部化脓性感染或 
全身性感染，非感染性的海绵窦血栓罕见。多从一侧急骤起病，迅速扩散至对侧，出现脓毒血症、 
发热等全身中毒症状，眼球疼痛和眼眶部压痛。主要表现为脑神经受损和眼静脉 |p| 流受阻征象。 
^有 ni 、 iv 、 Vi 、 v N 2 脑神经受损，出现眼睑下垂、眼球运动受限或固定、发视、瞳孔扩大、对光反 
应消失、角膜反射消失等。眼静脉回流受阻可出现眼睑、眶周、球结膜水肿和服球突出等。眼底 
可见视乳头水肿及出血，视力通常不受累。可并发脑膜炎或脑脓肿，若.■体受累发生脓肿和坏 

死，可引起水盐代谢紊乱 3 csf 检查可见细胞数增高。如病情进展快，累及脑深静脉，出现昏迷 
则提示预后不良。 


3. 侧窦血检形成 (lateral sinus thrombosis ) 包括横窠 (transverse portion of lateral sinus ) 和乙 

M (sigmoid portion of lateral simis ) 血栓形成，常由化脓性乳突炎或中耳炎引起。主要的症状 
包括： 


OHfc 胺性中耳炎的感染和中毒症状:耳后乳突红肿 热痛发热寒 战及外周血内细胞增高， 
头皮及乳突周围静脉怒张。 

(2) 脑神经受累 症状: 高颅压或局部感染扩散到局部的岩骨致第 VI 对脑神经麻痹，可出现复 


^;第 IX 、 X 、 XI 脑神经可因扩张的颈静脉压迫，而出现颈静脉孔综合征（吞咽凼难，饮水呛咳，声 
音嘶哑及同侧胸锁乳突肌和斜方肌无 力)。 

(3) r 司频 &症状:头痛 、呕吐、视乳头水肿等，严重者出现&迷和癫痫发作。腰穿时压颈试验 
患侧压力不升，健侧压力迅速升高， CSF 细胞数和蛋白增高。 


4. 直寞血栓形成 （ stra igh t sinus thrombosis ) 多与海绵窦、上矢状窦、横窦和乙状窦血栓同 
时发生，单•独发生者少见，病情较重。可因急剧的颅内高压，出现昏迷、抽搐和去大脑强直。如 
累及到大脑大静脉，会造成明显的脑静脉回流障碍，脑内可发生大量出血甚至破人脑室。 


5. 大脑大静脉血栓形成 （Galen thrombosis ) 大脑深静脉引流脑深部的白质 、基庖 核和 
间脑的静脉。大脑大静脉 ( Galen 静脉)接受大脑深静脉 回流。 Galen 静脉血栓形成常见于产褥期、 
脱水和血液病等非感染性疾病，多因静脉窦血栓形成所致，累及间脑和基底核等脑深部 结构。 
早期可出现烦内压增高，精神症状，病情严重时出现昏 迷卨热 、痫性发作、去脑强直等。存活患 
者可遗留手足徐动症、舞蹈症等。 

【辅助检查】 

1. CT 


⑴直接征象:包括:①空 delta 征 （empty delta sign ) :增 强时可显示脑静脉窦壁强化 呈高密 
度与腔内低密度形成对比，又称“空-:角征”（图8-8)，见于25%〜30%的患者。②高密度-:角征 
(dense triangle signh 在非增强的冠状层面敁示出 h 矢状窦的沿部为高密 度的： 角形影像,提示 


T/ 7 . 
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为新鲜血检：③也带 flh (('onl si*zn )： f 描平 
面平行的血管 显小“ 密度彩， 提水新 鲜血栓形 
成，特异性较低 ： 

(2) 间接 征象: 包括: JDW 灶性或弥漫性脑 
水肿，表现为脑室和脑沟缩小广1质低密度： 

②静脉性梗死表现的低密度灶，饤时吋见梗死 
区内有高密度的出血什，偶见蛛网脱下腔出 
血。③大脑镰和小馳增强 CT 七常+能排 
除 CVT ， 但有助于排除其他疾病如肿瘤炎、 

脑脓肿和蛛网脱下腔出血等 

2. MRI 不同时间表现 +同: 急性概1 〜 5 
天)发现正常血液流空现象消失 ." r 见 t , 等洁 
号、 T 2 低 信号； 亚:^性朗 （ 1〜2周）、 T 2 均呈高 
信号; 恢复期 （2 周后)，可龜新出现血液流空现 
象。 MRI 正常不能排除 CVT : 

3. 磁共振静月永血管造影 （miifqietir resoniuice 
venography ， M R V ) M K V 主要直接彳 ih 象为脑静脉(塞）内血流高信号缺失，间接征象为病变远侧 
侧支循环形成、深静脉扩张或他引流静脉显现.为临床诊断的主要手段。 

4. DSA 是诊断 CVT 的金标准，表现为病变的静脉窦在静脉时相不显影。 

5. 脑脊液检查 4期主要足颅内汛增商，细胞数和生化指标常在正常范围，中、后期脑脊液 
蛋白常轻、中度增高。伴有出血者，脑脊液可见红细胞，蛋白可以明显升高。化脓性血栓形成可 
见中性粒细胞数增多。 

【 诊断与鉴别诊断】 

诊断主要根据典型的病史、高颅旭症状.以及 CT 、 MRI 、 MRV 等影像特征。 DSA 颅内静脉血 
管造影可以明确诊断。本病需要与良性颅内压增高、中枢神经系统感染、烦内肿瘤以及脑出血 
等相鉴别。 

【 治疗】 

本组疾病治疗的原则包描纟:卜对基础病因的治疗，静脉血栓本身的治疗及对症治疗等。 

1 . 病因治疗是 CVT 的根本治疗之 一 ，主要有： 

(1) 感染性患者， Kv : 根据不同的病原休及早选用敏感、足量、足疗程的抗生素治疗。 

(2) 严重脱水者，应进行补液，维持水电解质平衡。 

(3) 有自身免疫性疾病如系统性红斑狼疮、白塞病者可予以激素治疗。 

(4) 对于血液系统疾病应给予相应的治疗。 

(5) 血黏度增高者，采用扩容、降低血黏度等治疗。 

2. 抗血栓治疗 

(1) 抗凝治 疗：越 「 f 越好，即使有小摄-颅内出血或产后1个月也可酌情使用，可以明显降 
低死亡率和改善患者 的预后 。 可选 用低分子肝素 （low molecular heparin )， 但应注意存在颅内 
出血的危险，故用药前和用药期间应监测凝血时间和部分凝血活酶时间。远期治疗可选用 u 
服抗凝药华法林 （ warfarin )， 应检测 INR ,根据情况调整剂量，目标 1 NR 为 2.0 〜3.0,维持6〜12 
个月。 

(2) 溶栓治疗：吋位川祕激酶和 rt - PA 静脉溶栓，但尚无证据表明其治疗优于抗凝治疗，可以 
作为抗凝治疗后仍继续恶化的第二选择。宿条件吋行血管介人局部溶栓。 

(3) 介人 治疗： 血管介人静脉内导管机械性溶栓治疗和血管成形术等。 



图 8-8 CT 增强扫描显示上矢状窦血栓形成的 
空 delta 征(箭头所示低密度为血栓） 
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3. 对症治疗 

(1) 降颅压治疗可应用甘露醇、甘油果糖、呋塞米、白蛋白等药物 3 CVT 所致的急性高颅压 
在药物无效时考虑相应的手术治疗，如脑室引流术、静脉搭桥术等。 

(2) 有癫痫发作时可进行抗癫痫治疗。 

【预后】 

CVT 总休预后较好，一半以上的患者能够痊愈，死亡率不超过 10%， 少数有笈发。预后不良 
的因素包括高龄、伴发颅内出血、癫痫发作、昏迷、精神障碍、脑深静脉血栓形成、后颅窝病灶、原 
发病灶加重或出现新发病灶、中枢神经系统感染或肿瘤等。 

(汪凯） 


第八节血管性认知障碍 

血管性认知障碍 （vascular cognitive impairment ， VCI ) 是指脑血管病危险因索（如高•血压病、 
糖尿病和高脂血症等)、明显（如脑梗死和脑出血等）或不明显的脑血管病 （如 向质疏松和慢性脑 
缺血）引起的、从轻度认知障碍到痴呆的一大类综合征，涵盖了血管源性认知损害从轻到重的整 
[ 发病过程 D VCI 的概念是在重新认识血管性痴呆 （vascular dementia ， VaD ) 概念的基础上提出 
的^旨在及早发现血管病变导致的认知变化，进行早期干预，以延缓甚至阻止痴呆的发生。流行 
病学研究表明，我国6 5 岁以上老年人 VaD 的患病率约为 1.1 %〜3.0%，年发病率在 (5 〜 9)/ 1000人， 
但还缺乏完整可靠的 VCI 流行病学资料。 

【病因与发病机制】 

^缺血性卒中、出血性卒中、白质疏松、慢性脑缺血、脑血管危险因紊（高血压、糖尿病和高血 
^旨 4) 原因均可导致 VCI C 发病机制一般认为是脑血管病或其危险因素引起的病变涉及额叶、 

额叶及边缘系统，或病变损害 r 足够容量的脑组织，导致 记忆注意执行 功能和语言等高级认 
知功能的受损。 

【分类】 

VCI 按照病因可分为五大类，具体见表8-6。 


表 8-6 VCI 的病因分类 


分类 

包括疾病 

1. 危险因素相关性 

2. 缺血性 

高血压病、糖尿病、高脂血症等 

(I)大血管性 

多发性脑梗死、关键部位梗死等 

(2) 小血管性 

Bingswanger 病，伴有皮质下梗死和白质脑病的常染色体显性遗传脑动脉 
病 （CADASIL)、 腔隙性脑梗死等 

(3) 低灌注性 

血容足、心脏射血障碍或其他原 W 导致血压偏低等 

3. 出血性 

脑出血、蛛网膜 F 腔出血、脑淀粉样血宵病、慢性硬膜卜-血肿等 

4. 其他脑血管病性 

脑静脉窦血柃形成、 M 动静脉畸形等 

5. 脑血管病合并 AD 

脑血宵病伴 AD、AD 伴脑血筲病 


【临床表现】 

VC , 临床表现具有明咖 很质性 ，按照起病形式可以分为 :① 急性或突然起病，如多发梗死 
性、关键部位梗死性或颅内出血所致的认知 障碍; ②慢性或隐袭起病，如脑小血管病所致认知障 
H 按照认知 fcl ，程度…以分为未达到痴呆的血管性认知障碍 （ vascular ( u>gniiive impairment no 
dementia , VCIND ) f [| VaD 。 

1. 未达到痴呆的血管性认知障碍 （ vascular cognitive impairment no demenlia , VCINO ) 多仿 
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脑血管危险闲尜 ， ^ihWjinLfk fir 搪以病冷.或有明显或不明显的脑血管病史。表现为认知功能轻 
度损害，但未达到痴米的沴断邱准认知损宙可以突然出现，也可隐袭起病，表现为记忆力下降， 

抽象思维、判断力损宄 ，作 1、性改变，但 El 常生活能力基本正常。 

2 - 血管性痴呆 （ vasruhu . (Irmrnth , VaD ) 多在60岁以后发病，有卒中史，呈阶梯式进展，波 
动病程，表现为认知功能兄 A 受损达到痴呆问准，伴有局灶性神经系统受损的症状体征。但部 
分皮质下小血符极 W * •致的痴 W 4以缓慢起病，持续进展，临床缺乏明确的卒中病史。 VaD 患者 
的认知障碍忐现 M 刘 r 功能受损 H 如制 i r M 标、计划性、主动性、组织性和抽象思维以及解 
决冲突的能力 下降； 常介近汜忆力和计筇力的减低。可伴有表情淡漠、少语、焦虑、抑郁或欣快 
等精神症状依据病灶特点.则;侧不同，临床上将 VaD 分为多种类型，不同类型痴呆临 
床表现不同。 

I 

⑴多发梗死性痴呆 （ multi-infaivt dementia , MID )： 由多发性脑梗死累及大脑皮质或皮质下 
区域所引起的痴采综介 I 足 Van 的 M 常见类型、、 MID 常常表现为反复多次突然发病的脑卒中， | 
阶梯式加亟、波动病柷的认知功能晬码以及病变血管累及皮质和皮质下区域的相应局灶性神经； 
功能缺损症状休征 

(2) 关键部位桢死性痴兄 （ sh ， aU >. infarct 心 mentia ， SID ): 是指由重要皮质、皮质下功能区域 
的数个小而积梗死灶，介时敁至公枣个梗死病灶听引起的痴呆。这些与高级认知功能密切相关， 
的部位包括角回、内龙 、丛 底核、海4、 | T : 脑、扣带、穹隆等： F 个血管供血区的梗死易导致 SID ： 
①大脑后动脉梗死尜及颞 H I •的 下内侧 、枕叶、丘脑,表现为遗忘、视觉障碍，左侧病变有经皮质感 
觉性失语，右侧病变空问失定向②人脑前动脉影响了额叶内侧部，表现为淡漠和执行功能障 
碍。③大脑前、中、后动脉深穿支病变可累及 rr •.脑和基底核而出现 痴呆。 丘脑性痴呆主要累及 

了丘脑前核、丘麟乳头休札-斟见为注意力、始动性、执行功能和记忆受损，垂直凝视麻痹、内直 
肌麻痹，会聚不能，构齐障碍和轻偏權:.内诞膝部受累,表现为认知功能突然改变，注意力波动 ，: 
精神错乱，注意力缺乏、怠忐力丧失、执行功能障碍，局灶体征如偏瘫和构音障碍轻微。 

(3) 分水岭梗死性痴呆 •（dementia with horder-zone i — on ): 厲于低灌注性血管性痴呆，是由 
于大脑前、中、动脉供血区交界区域的长期低灌流，严重缺血形成分水岭区域脑梗死导致的认 
知功能严蜇受损。影像学检杏在本病的诊断中有重要作用， CT 或 MRI 呈动脉供血区交界区域 
梗死灶。分水岭梗死性痴呆的认知功能障碍常常表现为经皮质性失语、记忆减退、失用症和视 
空间功能障碍等。 

(4) 出血性痴果：脑实质内出血、蛛网膜下腔出血后引起的痴呆。出血病灶常累及壳核、内 
诞、丘脑、脑叶等部位，导致痴呆。丘脑出血导致认知功能障碍和痴呆常见。脑淀粉样血管病 
(cerebral amyloid ⑽ giopalhy ， CA /\ ) 是老年人出血性痴呆比较常见的病因，详见本章第六节。硬 
膜下血肿也可以导致痴呆，常见于老年人，部分患者认知障碍可以缓慢出现 c 

(5) 皮质下 动脉硬化性脑病 （ Binswiingei . disease ): 呈进行性、隐匿性病程，表现为伴有反契发作 
的局限性神经功能缺损的痴呆，常伴有明显的假性延髓性麻搏、步态不稳、尿失禁和锥体束受损体 
征等。部分患者可无明确的卒中病史。神经影像学的主要特征是脑白质弥漫性疏松性病变，皮质 
不受累。 CT 表现为脑室周围、半卵岡中心广1质的低密度。 MK 1 表现为侧脑室周围白质对称性、弥 
’漫性斑片状 T 2 高信…可伴有多发性皮质下梗死灶，脑室扩大。临床诊断依据隐匿性痴呆的发病 
过程，有脑血管病的危险因素，脑血管局灶的症状体征，以及 CT 、 MRI 脑室周 II 弥漫性白质病变等。 

⑹伴布皮质下梗死和內质脑病的常染色体显性遗传性脑动脉病 （ CADASIL ): 是一种遗传 i 
性血管病，晚期发展为血管性痴呆，详见本章第六节。 

[ 辅助检查] 

1. 实验室检查 包拈 :① 查找 vci 的危险 W 素，如搪尿病、“脂血症、高同型半胱氨酸血症、 : 
抗心憐脂抗体综介扯等 3) 排除其他导致认知障碍的原 ㈥ ，如中状腺功能低下、 HIV 感染、维生 
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素 b 12 缺乏、结缔组织病、梅毒性血管炎、肝肾功能不全等。 

2. 神经心理检查常见特征为额叶一皮质下功能损害，抽象思维、概念形成和转换、信息 
处理速度等执行功能损害突出，而记忆力相对保留，但执行功能障碍不能作为 VCI 的特征性诊 
断指标，应对 VCI 进行全面的神经心理学评估。 Hachinski 缺血盘表 （Hachinski ischaemic score , 
HIS ) ^7 分支持 VaD 诊断，可与 AD 等神经变性疾病鉴別。 

3. 神经影像学检查提供支持 VCI 的病变证据，如卒中病灶的部位、体积，白质病变的程 
度等。 MRI 对白质病变、腔隙性梗死等小血管病较 CT 更敏感。祌经影像学检查还能帮助对 
VCI 进行分型诊断，并排除其他原因导致的认知障碍，如炎症、肿瘤、正常颅压脑积水等 c 

【 诊断及鉴别诊断】 

1 . 诊断2011年中华医学会神经病学分会痴呆与认知障碍学组写作组在 VCI 病因分类的 
基础上，提出以下 VCI 及其分类诊断标准（表8-7)。 

表 8-7 VCI 及其分类诊断标准 


一、 VCI 的诊断 

(一） VC1 诊断 

诊断 VCI 需具•餐以下 3 个核心 要素： 

1 . 认知损害主诉或知情者报杏冇认知损害，而且客观检查也有认知损宵的证据;或（和）容观检查证 
实认知功能较以往减退。 

2 - 血管因索包括血管危险因素、卒中病史、神经系统局灶体征、影像学 M 示的脑血管病证据，以上各 
项不一定同时具备。 

3. 认知障碍与血管因索有因果关系通过询问病史、体格检查、实验室和影像学检查确定认知 障碍与 
血管因素有因果关系，并能除外其他导致认知障碍的原因。 

(二） VCI 的程度诊断 

1 . VCIND [3 常能力基本 正常; 复杂的 1 : ft 性日常能力可以冇轻微损莕;不符合痴呆诊断标准。 

2 - VaD 认知功能损害明显影响日常生活能力、职业或社交能力，符合痴呆诊断标准。 

二、 VCI 诊断成立后需进行以下分类诊断 
1. 危险因素相关性 VCi 

(1) 有长期血管危险因素(如高血压病、糖尿病、血脂异常 等)； 

(2) 无明确的卒中 病史； 

(3) 影像学无明显的血管病灶(关键部位无血管病灶，非关键部位大下 k . rn 的血管病灶等 F 或少于 
3 个 )0 


2. 缺血性 va 

( 1 ) 大血管性 

1) 明确的脑卒中 病史； 

2) 认知障碍相对急性发病，或呈阶梯样 进展； 

3) 认知障碍与卒中有明确的因果及时间关系； 

4) 影像学显示大脑皮质或皮质下病灶(直径 >1.5 cm )。 

(2) 小血管性 

1 ) 袍或尤明确脑卒中 病史； 

2) 认知障碍相对缓慢 发病； 

3) 影像学显示有多发腔隙性脑梗死或广泛白质病变，或两者片•丫 A 

(3) 低灌注性 

1 ) 有导致低灌注的 病因: 如心脏骤停、急性心肌梗夕 E 、降 H (药物过 M 、失血性休克、脑动脉狭窄等; 

2) 认知障碍与低灌注事件之间有明确的因果及时间关系: 

3. 出血性 VCI 

( 1 ) 明确的脑出血病史(包括脑实质出血、蛛网膜下腔出血、硬膜下血肿 等); 

(2) 认知障碍与脑出血之间有明确的因果及时间 关系; 

(3) 急性期影 像学可 见相应的出 血证据 
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_ 续表 

4. 其他脑血13 : 病卩|•: \u 

⑴除I••述以外的血芥病交，如制太宠^ 

⑵认知障血竹病交之 N 冇明确的 W 果及时间 关系; 

(3) j；c5 像学 M/j; •心‘ {mV: WAi 灶 

5. 脑血管病介; T- \1) 

(1) 脑血管病 fh Al) 

1) 符先; YHM 血竚 发病病史，发病 G -段时间内逐渐出现以 f ! 馈记忆为核心的认知障碍，这种记忆 
障碍不符合血符病变 味致 id 忆降的特 ffi ; 

2 ) 影俛 '7: Y] •骑 ifiL 竹的的 h \ : AVi . M 时 fV: 海马和内侧颂叶 萎缩; 

3 ) i:Vi 龄发祕， Yj A 1 ) 家族 1 2 3 i! 欠持诊断; 

4) 腕资液总 lau m \ \ fli W： 常磷酸化 tau ItfH 增尚， A p 42 降低支持诊断。 

(2) AD 伴脑血竹病 

1) 临床符合 A1) 特怔：隐熒起病，缓慢进展，以悄设记忆为核心认知损害。病程中发生脑血管病 . 
可使已存在的认知损V;:加取; 

2) 影像学介海4和内 _ n 卜猶，同时有本次脑血管病的 证据; 

3) 商龄发病，心 AD 家族史支持诊 断; 

4) 脑脊液 Uiu gri 和异常磷酸化 tan 蛋 H 增岛 《A0 42 降低支持诊断。 


2. 鉴别诊断 

⑴阿尔茨海默病 （Alzheimer disease , An )： AD 起病隐匿，进展缓慢，记忆等认知功能障碍突 
出，多数无偏 i 擁 Uu 灶性神经系统定位体征，神经影像学表现为显著的脑皮质萎缩， Hachinski 缺 
血 m 表矣4分(改良 Machinski 缺血 li !: 表在2分)支持 AD 诊断 0 

⑵ Pick 病:起 病较 W 多在^0〜⑻岁 ), 进行性痴呆，早期即有明显的人格改变和社会行为障碍、 
语言功能受损，记忆等认知功能的障碍相对较晚、、 CT 或 MRI 主要是显著的额叶和(或)颞叶萎缩。 

(3) 路设体細呆 （rlementia with Lewy bodies , DLB )： 二•大核心症状，即波动性的认知障碍、反复 
生动的视幻觉、锥体外系症状。 DLB 伴有短暂的意识障碍、反复跌倒以及晕厥可被误诊为 VaD , 
但影像学上无梗死灶，神经系统检丧 尤定位 体征。 

⑷帕金森病痴呆 （Parkinson disease dementia ， PDD ): 帕金森病痴呆早期出现锥体外系受累 
症状如静止性震颤、肌强直、运动迟缓等表现。认知功能的损害一般岀现在晚期，而且以注意力、 
计算力、视空间、记忆力等受损为主。一般无卒中病史，无局灶性神经系统定位体征，影像学上 
无梗死、出血及 [:1 质病变等。 

【治疗】 

VCI 如能早期诊断，预 P 相对较好。治疗主要包括病因治疗、改善认知功能和对症治疗。 

1 • 病因治疗预防和治疗脑血管病及其危险因素是 VCI 治疗最根本的方法。包括抗血小 
板聚集、降脂、防治尚血压、糖尿病等。 

2. 认知症状的治疗胆碱酯酶抑制剂多奈哌齐和非竞争性 NMDA 受体拮抗剂美金刚对 
VaD 患者的认知功能可能杏改善作用，但这些药物对 VCIND 患者的疗效尚不清楚。维生素 E 、 
维生素 C 、银杏叶制剂 、批 拉西坦、尼麦角林等可能有一定的辅助治疗作用。 

3. 对症治疗出现的抑部症状，可选用选择性5-羟色胺再摄取抑制剂 ( SSRIs )； 出现幻觉、 
妄想、潋越和冲动攻出•彳 r 为等，可短期使用非典型抗精神病药物如奥氮平、利培酮等。 

【预后】 

M 后起血管损宵的基础疾病和颅内血管病灶的部位有关、、平均生存时间为8年，主要 
死亡原因为肺部感染和心服 i 血管疾病。 
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思考题 

1 . 颈内动脉系统和椎一基底动脉系统 TIA 的 主要临床表现有何不同丫 

2. 脑血栓形成急性期的治疗方法有哪些？静脉溶栓的适应证是什么？ 

3. 腔隙性脑梗死最常见的5种临床类型是什么？有哪些表辽？ 

4. 脑出血的治疗原则是什么？ 

5. 蛛网膜下腔出血的并发症有哪些？如何预防？ 

6. 脑血管病有哪些可控危险因素？如何预防？ 

7. 血管性认知障碍的定义及病因分类. 
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概 述 

神经系统变性疾病迠-组吩因不明的慢性进行性损害神经等组织的疾病。许多变性疾病 
可能是神经等绀织在衍化、发 n 、 成熟、袋老等过程中出现一系列复杂的分子生物学障碍，从而 
表现出结构和功能等7/而的变化， n 前对这一系列的动态变化尚未完全认识。 

变性过程可涉及整个神经细胞（细胞沐、细胞核、轴突、末梢)，也可影响髓鞘等其他成分，但 
无明显的特异性组织和细胞反位。 许多同 一类型的异常细胞和结构可见于化学成分、形态结构、 
代谢和功能不同的纟11织中：如 Leuy 小体主要存在于帕金森病 （Parkinson disease ， PD ) 中，也可 
在阿尔茨海默病 (Alzheimer disease , AD ) 或肌萎缩_索硬化 （amyotrophic lateral sclerosis ， ALS ) 中 
发现。很多变性疾病选择性地损赉一定的解剖部位和具有特定生理功能的同一系统的神经元。 
如肌萎缩侧索硬化主要累及皮质一脑干一脊髓的运动神 经元; 某些遗传性共济失调主要累及小 
脑的 Purkinje 细胞。当有些变性疾病进展到相当严重的程度时或在有些尚不明了的因素影响 
下，可能失去专一选择性损害某一系统的特性，变成多个系统的神经元损害，如造成多系统萎缩 
(multiple system atrophy , MSA )，也称为多系统变性。变性疾病中少数患者有家族遗传史。从病 
程来看，变性疾病的起病卜分隐匿。临床上大部分变性疾病均可造成双侧肢体的对称性损害， 
但疾病早期，病变所累及的肢体可不对称。在变性疾病的诊断中必须要详细地询问病史和仔细 
地进行神经系统体检或搜集有关材料，为诊断疾病提供充分的临床资料。目前尚无有效的办法 
阻止变性疾病的发展，多数治疗只是暂时缓解和减轻症状的对症治疗。 

第一节运动神经元病 

运动神经元病 （motor neuron disease ， MND ) 是一系列以上、下运动神经元改变为突出表现的 
慢性进行性神经系统变性疾病。临床表现为上、下运动神经元损害的不同组合,特征表现为肌 
无力和萎缩、延髓麻痹及锥体束征。通常感觉系统和括约肌功能不受累。多中年发病，病程为 
2〜6年，亦有少数病程较长者。男性多于女性，患病比例为 1.2 : 1〜 2.5 : 1。年发病率为 1.5/10 
万〜 2.7/10 万，患病率约为 2.7/10 万〜 7.4/10 万。 

【病因与发病机制】 

关于 MND 的病因和发病机制，目前有多种假 说:遗 传机制、氧化应激、兴奋性毒性、神经营 
养因子障碍、自身免疫机制、病毒感染及环境因素等。虽然确切致病机制迄今未明，但目前较为 
集中的认识是，在遗传背景的蕋础上的氧化损害和兴奋性毒性作用共同损害了运动神经元，主 
要影响了线粒体和细胞骨架的结构和功能。有资料显示，老年男性、外伤史、过度体力劳动（如 
矿工、重体力劳动者等）都可能是发病的危险闪素。此外，可能有关联的因素还有： 

1 . 感染和免疫有学者认为肌萎缩侧索硬化 (amyotrophic lateral sclerosis , ALS ) 发柄与阮病 
也、人类免疫缺陷病毒 (human immunodeficiency virus , HIV ) 有关。免疫功能测定有发现 ALS 患 
者 CSF 免疫球蛋 A 升高，血中 T 细胞数目和功能异常，免疫复合物形成，抗神经节苷'脂抗体阳性， 
邡至测到乙酰胆碱受体的抗体，推测 ALS 的血淸可能对前角细胞等神经组织存在毒性作用。 

2, 金属元素有学者认为 ALS 发病与某些金屈中#或某些元素缺乏有关。有不少人注意 
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到 MND 的患者有铝接触史，并发现患者血浆和 CSF 中铝含 JS 增高 Canaradi 认为铝的逆行性 
轴索流动可引起前角细胞中毒，导致 ALS 。 环境中金属元素含量的差异可能是某些地区 ALS 地 
理性高发病率的原因。 

3. 遗传因素本病大多为散发，5% 〜 10%的患者有家族史，遗传方式主要为常染色体显 
性遗传。最常见的致病基因是铜（铸）超氧化物歧化酶 （superoxidn dismutase 1, S 0 D -1) 基因，约 
20% 的家族性 ALS 和2%的散发性 ALS 与此基因突变有关。近年来，研究者又发现1号染色体 

K TAR DNA 结合蛋白 (TAK DNA binding protein ， TDP -43) 基因突变与家族性和散发性 ALS 均 
相关; 9号染色体上的 C 90 RF 72 基因非编码区 GGGCCC 六核犴酸重 g ： 序列与25%左右的家族 
性 ALS 有关。这些研究为揭示 ALS 的发病机制带来了新的希望 3 

4. 营养障碍 Poloni 等发现 ALS 患者血浆中维生素 B , 及单磷酸维生索队均减少， A 、 sk - 
Upmak 报道5例患者胃切除后发生 ALS ， 提示营养障碍可能 1 J ALS 发病有关 c 

5. 神经递质 ALS 患者 CSF 中抑制性神经递质 GABA 水平较对照组明显降低，而去甲肾 
上腺素较对照组为高，病情越严重，这种变化越明显。近年来的研究认为兴奋性氨基酸（主要是 
谷氨酸和天门冬氨酸）的神经细胞毒性作用在 ALS 发病中起着重要 作用。 

总之，目前对本病的病因及发病机制仍不明确，可能为各种原因引起神经系统有毒物质堆 
积，特别是自由基和兴奋性氨基酸的增加，损伤神经细胞而致病。 

[病理] 

肉眼可见脊髓萎缩变细。光镜下脊髓前角细胞变性脱失，以颈髓明显，胸腰髓 次之； 大脑皮 
质运动区的锥体细胞也发生变性、脱失。 ALS 患者的神经元细胞胞质内有一种泛素化包涵体， 
研究发现其主要成分为 TDP _ 4 3, 是 ALS 的特征性病理改变。脑干运动神经核中以舌下神经核 
变性最为突出，疑核 、三 叉神经运动核、迷走神经背核和面神经核也有变性改变，动眼神经核则 
很少被累及。病变部位可见不同程度的胶质增生，吞噬活动不明姐。脊神经前根变细，轴索断裂， 
髓鞘脱失，纤维减少。锥体束的变性自远端向近端发展，出现脱髓鞘和轴突变性。有时还 nf 见 
到其他传导束的变化，如皮质的联系纤维、后纵束、红核脊髓朿以及脑干和脊髓内多种其他传导 
束。肌肉呈现失神经支配性萎缩。在亚 急性与 慢性病例中可见肌肉内冇神经纤维的萌芽，可能 
为祌经再生的证据。晚期，体内其他组织如心肌、胃肠道平滑肌亦可出现变性改变。 

[ 临床表现] 

通常起病隐匿，缓慢进展，偶见亚急性进展者。由于损害部位的不 ㈣ ，临床表现为肌无力、 
肌萎缩和锥体束征的不同组合。损害仅限于脊髓前角细胞,表现为无力和肌萎缩而无锥体朿征 
者，为进行性肌萎缩 （progressive muscular atrophy , PM A ) 0 单独损害延髓运动神经核而表现为咽 
喉肌和舌肌无力、萎缩者，为进行性延髓麻癖 （progressive bulbar palsy , PBP ) 0 仅累及锥 体朿而 表 
现为无力和锥休束征我为原发性侧索硬化 （primary lateral sclerosis , PLS ) 0 如上、下运动神经元 
均有损害，表现为肌无力、肌萎缩和锥休束征者，则为 ALS 。 但不少病例先出现一种类型的表现, 
随后又出现另一类型的表现，最后演变成 ALSc 因此，在疾病早期有时较难确定属哪一类型。 

1. 肌萎缩侧索硬化为最多见的类型,也称为经典型，其他类型称为变异型。大多数为获 
得性，少数为家族性。发病年龄多在30〜60岁之间，多数45岁以上发病。男性多于女性。 M 典 
型的上、下运动神经元同时损害的临床特征。常见首发症状为一•侧或双侧手指活动笨拙、无力， 
随后出现手部小肌肉萎缩，以大、小负际肌，骨间肌，蝴状肌为明显，双手可旱鹰爪形，逐渐延及 
前 ff 、卜.臂和肩胛带肌群。随着病程的延长，肌无力和萎缩扩展至躯千和颈部，最后累及而肌和 
咽喉肌.少数病例肌萎缩和 X 力从下肢或躯十肌丌始。受累部位常有明 ffi 肌束颤动。双[:肢 
肌萎缩,肌张力不高，但腱反射亢进, Hoffmann 征 阳性; 双下肢痉挛性瘫痪，肌萎缩和肌柬颤动较 
轻，肌张力高，腱反射亢进， Bahinski 征阳性。患者一般无客观的感觉障碍，但常有主观的感觉症 
状，如麻 木等： 括约肌功能常保持良好、患者意识始终保持洁醒.延髓麻痹.般发十 ./ H 本病的 
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晚期，在少数病例 "] 为 n 发症状々肌常受絮，表现为汚肌萎缩、束颤 和伸舌 无力。随后出现 
腭、咽、喉、咀嚼肌萎缩尤力,以致患片构片 W /, 吞咽困难，咀嚼无力。由于同时有双侧皮质延 
髓束受损，故可打假性延髓忭麻妈而肌中【1轮匝肌受累最明显。眼外肌一般不受影响。预后 
不良，多在3〜5年内死 r 呼吸肌麻痹或肺部感染。 

2. 进行性 肌萎缩发病屮龄 K 20 〜 50岁，多在30岁左右，略早于 ALS , 男性较多。运动神 
经元变性仅限于蹈前鉛细胞和_ I :运动 mm . 表现为下运动神经元损害的症状和体征。首 
发症状常为单手或双 r •小肌肉赛缩、尤力.逐渐累及前臂、上臂及肩胛带肌群。少数病例肌萎 
缩可从下肢开始受 mm 崔缩叫显，肌张力降低，可见肌束颤动，腱反射减弱，病理反射阴性。 
一般无感觉和牯约肌功能障 W 本咽进展较慢，病程可达10年以上或更长。晚期发展至全身 
肌肉萎缩、无力,小活不能 n 现, mg 常闪肺部感染而死亡： 

3. 进行性延 髓麻痹少见发病屮龄较晚，多在40〜50岁以后起病。主要表现为进行性发 
音不淸、声音嘶哑、#咽 M 难、饮水吩咳、咀嚼无力。舌肌明显萎缩，并有肌束颤动，唇肌、咽喉肌 
萎缩，咽反射消失心-时 ㈣ 时损忠収侧皮 质 ■千朿.岀现强哭强笑、下颌反射亢进，从而真性和 
假性延髓麻痹共#病怡进展较快，多在1〜2年内因呼吸肌麻痹或肺部感染而死亡。 

4. 原发性侧索硬化 临床 h . Tl 多&中年以后发病，起病隐袭。常见首发症状为双下肢 
对称性偎硬、乏力，行走 M 别 VJH 、 缓慢进展，逐渐累及双上肢。、四肢肌张力呈痉挛性增高， 
腱反射亢进，病理反射阳性,-般无肌蒌缩和肌束颤动，感觉无障碍，括约肌功能不受累。如双 
侧皮质脑千朿受损， " J 出现假性延髄麻痹表现。进展慢，可存活较长时间。 

既往认为 MND 是一种纯运动系统的疾病.没有智能、感觉系统、锥体外系及自主神经系统 
损害的临床表现。但坫，临床观察确实发现了一小部分 MND 患者出现了运动系统以外的表现， 
如痴呆、锥体外系症状、感觉异常和膀胱 | i [肠功能障碍等，少部分患者中还可出现眼外肌运动障 
碍。 习惯」 ：，将伴有这些少见表现的 MND 称为不典型 MND 。 其确切发病机制仍不清楚，可能 
MXD 患者伴有其他疾病，或杏 MIND 疾病累及其他系统。 

【 辅助检查】 

1. 肌电图 有很高的诊断价值，呈典型的神经源性 损害。 ALS 患者往往在延髓、颈、胸与腰 
骶不同神经节段所支配的肌肉岀现进行性失神经支配和慢性神经再生支配现象。主要表现为 
静息状态下可见纤颤电位、锐波，小力收缩时运动单位时限增宽、波幅增大、多相波增加，大力 
收缩时幕集相减少，呈单纯相；运动神经传导检查可能出现复合肌肉动作电位 (compound muscle 
action potential , CMAP ) 波幅减低，较少岀现运动神经传导速度异常，感觉神经传导检查多无异常。 

2. 脑脊液检查 腰穿)卡:力止常或偏低，脑脊液检赉正常或蛋白有轻度增高，免疫球蛋白可 
能增高。 

3. 血液检查 血常规检查正常。血淸肌酸磷酸激酶活性正常或者轻度增高而其同工酶不 
商。 免疫功能检查，包括细胞免疫和休液免疫均可能出现异常。 

4. CT 和 MRI 检查 脊髓变细（腰膨大和颈膨大处较明显)，余无特殊发现。 

5. 肌肉活检可 见神经源性肌萎缩的病理改变。 

【诊断】 

根据中年以后隐袭起病，慢性迸行性加1:的病程，临床主要表现为上、下运动神经元损害所 
致肌无力、肌萎缩、延髓麻痹及锥体束征的不间组合,无感觉障碍，肌电图虽神经源性损害，脑脊 
液正常，影像学无异常 ，一 般不难作出临床诊断。 

世界祌经病学联盟 ]• 1994年在西班牙首次提出该病的 El Escorial 诊断标准，2000年又发 
表此标准的修订版， M •体如卜、 

1. 诊断 ALS 必须符合以下3点 

(1) 临床、电牛理或病理检查显不下运动神经元病变的 证据。 
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(2) 临床检查显示上运动神经元病变的证据。 

(3) 病史或检查显示上述症状或体征在一个部位内扩展或者从一个部位扩展到艽他部位。 

2. 同时必须排除以下2点 

(1) 电生理或病理检查提示患者有可能存在导致上下神经元病变的其他疾病_ 

⑵神经影像学提示患者有可能存在导致上述临床或电生理变化的其他疾病。 

3. 进一步根据临床证据的充足程度，可以对 ALS 进行分级诊断（表 9- IX . 


表 9-1 修订的 El Escorial 肌萎缩侧索硬化临床诊断标准 


临床诊断确定性 

临床特点 

确诊 ALS 

至少有3个部位的上、下运动神经元病变的体征 

很可能 ALS 

至少有2个部位的上、下运动神经元病变的体征，而肛，某些_ 1〔运动祌经元体征 
必须位于下运动神经元体征近端（之匕） 

实验室支持很可能 ALS 

只有1个部位的 h 、 下运动祌经元病变的体征，或•一个部位的上运动神经元体 
征，加肌电图肢示的至少两个肢休的下运动神经元损常 ill : 据 

可能 ALS 

只有1个部位的上、下运动神经元病变的体征，或有2处或以上的1:运动神经 
元体征，或者下运动神经元体征位于上运动神经元体征近端（之上） 

注:将 ALS 神经元变性的部位分为4个 :延髄 、颈髓、胸髓、腰骶 M 

【 鉴别诊断】 


MND 需要与其他以上运动神经元和(或)•卜•运动神经元病变为主要症状的疾病鉴别(表9-2)。 

1. 颈椎病或腰椎病颈椎病可有手部肌肉萎缩，压迫脊髓时还可致下肢腱反射亢进、双侧 
病 ® 反射阳性等上、下运动神经元病变的症状和体征。亦可呈慢性进行性病程，两者鉴别有时 
较困难。但颈椎病的肌萎缩常局限于上肢，多见手肌萎缩，不像 ALS 那样广泛，常伴上肢或肩部 

，客观检查常有感觉障碍，可有括约肌障碍，无延髓麻痹 表现; 腰椎病也常局限于单下肢，伴 
有腰 或腿部疼痛。胸锁乳突肌及胸椎椎旁肌针极肌电图检奄无异常。颈椎 X 线片、 CT 或 MRI 
-显示颈椎骨质增生、椎间孔变窄、椎间盘变性或脱出，甚至脊膜诞受压，有助于鉴别。对于老年 
人，颈椎病同时合并腰椎病时，临床与肌电图更易与 ALS 混淆，此时后者胸椎椎旁肌针极肌电「冬1 
异常自发电位有助于 鉴别： 

2. 5£髓和脊髓空洞症临床上也常有双手小肌肉萎缩，肌朿颤动，可进展为真性延髓性麻 
瘦，也可出现锥体束征。但临床进展缓慢，常合并其他畸形， R 有节段性分离性感觉障碍， MR 1 
可显示延髓或脊髓空洞，有助于 鉴别。 

3_多灶性运动神经病 （ multifnral mo tor neuropathy , MMN ) 呈慢性进展的局灶性下运动神 
& 元损害，推测是与抗祌经节苷脂⑺⑽”抗体相关的自身免疫性疾病。 MMN 临床表现多为非 
对翁性肢彳本无力、萎缩、肌束颤动，而感觉受累很轻。腱反射可以保留。节段性运动神经传导测 

定’胃 S 示有多灶性运动传导阻滞，血清抗 GM 1 抗体滴度升髙，静脉注射免疫球蛋白有效，可与 
之鉴別。 

4 - 颈段脊髓肿瘤可有上肢肌萎缩和四肢腱反射亢进，双侧病理反射阳性。何一般无肌积 
颤动，常有神经根痛和传导束性感觉障碍。腰穿可发现椎管阻塞，脑脊 液蛋甶 含 M 增高。椎管 
造影、 CT 或 MRI 显不椎管内占位病变有助于确诊。 

5. 上肢 周围神经损伤可有] :1 肢的肌无力和肌萎缩，但多累及一侧，且有感觉障碍，可与之 
鉴别。 

6. 良性肌束颤动正常人打时可出现粗大的肌朿额动，但 X 肌 X 力和肌萎缩，肌电阁检查 
正常. 

7•脊肌萎缩症 （spinal muscle atrophy , SMA ) 是一组遗传性疾病，大部分为隐性遗传， 1 j 
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5号染色体 h 的运动冲经元 {m：)m fn 关：临床 上以进 行性对称性近端肌无力萎缩为主要 
表现，选择性累及 K 运动沖经； u , 没 fy h 运动神经元受累。其中最严重的 SMA 发病在婴儿期 
( Werdnig-Hoffmann '/ j^j ), 多数 2 $内死起病于儿童 、宵 少年或成人的 SMA ( Kugelberg -\ Velan(ier 
病)则预后良好 


表 9-2 运动神经元病的鉴别诊断 


特发性 

肌萎缩侧索硬化 
肌萎缩侧索硬化的变异喂 
进行性 延髄 麻辨 
原发性侧索硬化 
进行性肌蒌缩 

单肢肌萎缩 ( 良性 W 灶件肌邊缩） 

感染或感染 P 
脊髓灰质炎 

脊髓灰质炎 /i I •综介 fll: ( Poslpolio syndrome^ 

反转录病 Ul 关综介征 ( H <' trovirus <' s-assrtciatod 

syndromes ) 

西尼罗河腕炎 （ West N ile enrephalitis ) 

遗传性 

家族性肌蒌缩侧索硬化 


符肌萎缩症 

近端成人或宵年起病型 （ Kugelberg-^elander 
disease ) 

X - 连锁的延髓脊髓肌萎缩 （Kemdy disease ) 

远端脊肌萎缩症 
Li 糖胺酶 A 缺乏症 
其他®鉴別的疾病 
颈惟病或腰椎病 
中毐(如铅中毒) 

照射后综合征 

免疫介导的脱髓鞘性运动神经病 
多灶性运动神经病伴传导阻滞 
小•典咽的慢性炎性脱髓鞘性多发神经根神经病 
淋巴瘤和其他恶性肿瘤相关的运动神经 


【 治疗】 

MND 的治疗包括病因治疗、对症治疗和各种非药物治疗。必须指出的是, MND 是- 组异质 
性疾病，致病因索多样 1-1 相¥影响，故其治疗必须是多种方法的联合应用。期望用单个药物或 
单种治疗完全附断疾病的进展是不现实的。 

当前病因治疗的发展方向包括抗兴奋性氨基酸毒性、神经营养因子、抗氧化和自由基清除、 
新型钙通道阻滞剂、抗细胞凋亡、基因治疗及神经干细胞移植。利鲁唑 ( riluzole ) 具有抑制谷氨 
酸释放的作用，每次 50 mg ， 每天2次，服用18个月，能延缓病程、延长延髓麻痹患者的生存期。 
也有试用泼尼松、环磷酰胺等治疗本病，但必须定期笈査血象和肝功能，用药后延髓麻痹症状在 
部分病例中可改善，但对四肢无力、肌萎缩的患者帮助不大。 

对症治疗包拈针对吞_、呼吸、构音、痉挛、疼痛、营养障碍等并发症和伴随症状的治疗。吞 
咽难者应鉍饲饮食。有呼吸袞竭者可行气管切开并机械通气。在对症治疗的同时，要充分注 
意药物可能发生的不良反应。临床应用时需仔细权衡利弊、针对患者的情况个体化用药。 

【预后】 

运动神经元病的预后闪不间的疾病类型和发病年龄而不同。原发性侧索硬化进展缓慢、预 
后 良好; 部分进行性肌萎缩患者的病情可以维持较长时间稳定，但不会 改善; 肌萎缩侧索硬化、 
进行性延髓麻痹以及部分进行性肌萎缩患#的预后差，病情持续性进展，多于5年内死于呼吸 
肌麻痹或肺部感染。 


第二节阿尔茨海默病 

阿尔茨海默病 （.4 1 zheumer disease ， AD ) 是发生于老年和老年前期、以进行性认知功能障碍和 
行为损害为特征的中枢神经系统退行性病变、、临床 L 衣现为记忆障碍、失语、失用、失认、视空 
间能力损窗、抽象思维和 H •算力损宵、人格和行为改变等。 A 1) 是老年期最常见的痴呆类型，约 
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占老年期痴呆的50%〜70%。随着对 AD 认识的不断深人，目前认为 AD 在痴采阶段之前还存在 
一个极为重要的痴呆前阶段，此阶段可有 AD 病理生理改变，但没有或仅有轻微临床症状。 

【流行病学】 

流行病学调查显示，65岁以上老年人 AD 患病率在发达国家约为4%〜8%，我同约为 
3%〜7%，女性高于男性 。 依此推算，我国目前约有 AD 患者600万〜800万。随笤年龄的增长， 
AD 患病率逐渐上升，至85岁以后，每3〜4位老年人中就有1名榴患 AD : AD 发病的危险因素 
有低教育程度、膳食因素、吸烟、女性雌激素水平降低、高血糖、高胆间醇、尚同嘲半胱•気酸、血管 
因素等。 

【病因和发病机制】 

AD 可分为家族性 AD 和散发性 AD 。 家族性 AD 呈常染色体显性遗传，多于65岁前起病， 
最为常见的是21号染色体的淀粉样前体蛋白 （amyloid precursor protein ， APP ) 雄因、位于 14 号 
染色体的早老素 l(presenilin 1， PS 1) 基因及位于1号染色体的早老素2 ( presenilin 2， PS 2) 基 
因突变。对于占90%以上的散发性 AD ， 尽管候选基因众多，目前肯定苻关的仅载脂蛋白 E 
(apolipoprotein E ， AP 0 E ) 基因 ， APOE e 4携带者是散发性 AD 的高危人群。 

有关 AD 的发病机制，现有多种学说，其中影响较广的有淀粉样蛋内 ( p - amyloid , Ap ) 
爆布理论 (the amyloid cascade hypothesis )， 认为 A p 的生成 4 清除失衡是导致祌经元变性和痴呆 
发生的起始事件。家族性 AD 的三种基因突变均可导致 A p 的过度生成，是该学说的有力佐证。 
而 Down 综合征患者因体内多了一个 APP 基因，在曱•年就出现 A 0 沉积斑块，也从侧面证明了 
i 亥学 i 兑。另一重要的学说为 tau 蛋白学说，认为过度磷酸化的 Urn 蛋影响了祌经元骨架微管 
蛋白的稳定性，从而导致神经原纤维缠结形成，进而破坏了神经元及突触的正常功能。近年来， 
也有学者提出了神经血管假说，提出脑血管功能的失常导致神经元细胞功能障碍，并且 A P 清 
除能力下降，导致认知功能损害。除此之外，尚有细胞周期调节蛋 ft 障碍、氣化应激、炎性机制、 
线粒体功能障碍等多种假说。 

【病理】 

AD 的大体病理表现为脑的体积缩小和 
重量减轻，脑沟加深、变宽，脑回萎缩,颞叶特 
别是海马区萎缩（图组织病理学 h 的典 
型改变为神经炎性斑(嗜银神经轴索突起包绕 
AP 而形成)、神经原纤维缠结（由过度磷酸化 
的微管 tan 蛋白于神经元内高度螺旋化形成)、 

神经元缺失和胶质增生（图9-2)。 

1. 神经炎性斑 （neuritin p ] aques ， NP ) 在 
AD 患者的大脑皮质、海马、某些皮质下神经核 
如杏仁核、前脑基底神经核和丘脑存在大量的 

NP 以 A (3 沉积为核心，核心周边是更多 
的 A (3 和各种细胞成分。自20世纪70年代 
以来，相继有研究者制定 f 诊断 AD 所需大脑 
皮质 NF 数 M •的神经病理诊断标准，目前广泛使用的是美国学者 Mirra 等1991年提出的半定發 
诊断标准，用图像叩配的方法估计-:个脑叶新皮质严重受累区 NP 的数 M 。 

2. 神经原纤维缠结 （neurofibrillary tangles , NFD 大脑皮质和海马存在大 ft NFT ， NFT 主要 
在神经元胞休内产生，有些可扩展到近端树突干。含 NFT 的神经元细胞大多已呈退行性变化。 
NFT 也常见于杏彳:核、前脑基底神经核、某驻下丘脑神经核、脑干的中缝核和脑桥的蓝斑、轻度 
AD 患者， NFT 可能仅限于内嗅皮质和海 



图 9-1 阿尔茨海默病脑组织冠状切面 
可见双侧海4明显萎缩，海马夯回变窄， 
侧脑室相应扩大 
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图 9-2 阿尔茨海默病脑内病理表现 
A . 沖经炎性斑 B . 冲经原纤维缠结(箭头) 


【临床表现】 

AD 通常隐匿起病，持续进彳 r 性发展，主要表现为认知功能减退和非认知性神经精神症状。 
按照最新分期， AD 包括两个阶段 :痴 呆前阶段和痴呆阶段 3 

1 • 痴呆前阶段此阶段分为轻度认知功能障碍发生前期 ( pre-mild cognitive impairment ， pre - 
MCI ) 和轻度认知功能障碍期 （mild cognitive impairment , MCI )。 AD 的 pre - MCI 期没有任何认知 
障碍的临床表现或莕仅布极轻微的记忆力减退主诉，这个概念目前主要用于临床 研究。 AD 的 
MCI 期，即 AD 源性 MCI ，是引起非伽呆性认知损害 （cognitive impairment not dementia ， CIND ) 的 
多种原因中的-种，中-要表现为记忆力轻度受损，学习和保存新知识的能力下降，其他认知域， 
如注意力、执行能力、语—能力和视空间能力也可出现轻度受损，但不影响基本日常生活能力， 
达不到痴呆的程度。 

2. 痴呆阶段即传统意 义上的 AD ， 此阶段患者认知功能损害导致了日常生活能力下降， 
根据认知损害的程度大致 nr 以分为轻、中、重三度。 

(1) 轻 度：主 要表现 是记忆 障碍。首先出现的是近事记忆减退，常将日常所做的事和常用 
的一些物品遗忘。随着病愦的发展，可出现远期记忆减退，即对发生已久的事情和人物的遗忘。 
部分患者出现视空间障碍，外出后找不到回家的路，不能精确地临摹立体图。面对生疏和复杂 
的事物容易出现疲乏、焦虑和消极情绪，还会表现出人格方面的障碍，如不爱清洁、不修边幅、暴 
躁、易怒、自私多疑。 

(2) 中 度：除 记忆障碍继续加甫外，「作、学习新知识和社会接触能力减退，特别是原已掌握 
的知识和技巧出 现明砬 的衰退。出现逻辑思维、综合分析能力减退，言语重复、计算力下降，明 
显的视空间障碍，如在家中找不到自己的房间，还可出现失语、失用、失认等，有些患者还可出现 
癫痫、强直一少动综合征。此时患者常有较明显的行为和精神异常，性格内向的患者变得易激 
惹、兴奋欣快、 n 语增多，而原来性格外向的患者则可变得沉默寡言，对任何事情提不起兴趣，出 
现明显的人格改变，甚至作出一些丧失羞耻感(如随地大小便等）的行为。 

(3) 重度期的患者除 h 述各项症状逐渐加重外，还有情感淡漠、哭笑无常、言语能力丧 
失、以致不能完成 n 常简单的生活事项如穿衣、进食。终日无语而卧床,与外界(包括亲友）逐渐 
丧失接触能力。四肢出现强直或屈曲 瘫:痪 ，括约肌功能障碍。此外，此期患者常可并发全身系 
统疾病的症状，如肺部及尿路感染、压疮以及全身性衰竭症状等，最终因并发症而死亡： 

【辅助检查】 

1. 实验室检查血、 尿常规，血生化检查均正常。 CSF 检查可发现平降低，总 tail 
蛋 广1 和磷酸化 tau 蛋增高、 

2. 脑电图 AI ) 的苹期脑电阁改变1•:要是波幅降低和 a 节律减慢。少数患者早期就有脑 
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电图 a 波明显减少，甚至完全消失，随病情进展，可逐渐出现较广泛的 e 活动，以额、顶叶明显 c 
晚期则表现为弥漫性慢波。 

3. 影像学 CT 检查见脑萎缩、脑室 扩大; 头颅 MRI 检查显示的双侧颁叶、海马萎缩(阁9-3)。 
SPECT 灌注成像和氟脱氧葡萄糖 PET 成像可见顶叶、颞叶和额叶，尤其是双侧颞叶的海马区血 
流和代谢降低。使用各种配体的 PET 成像技术（如 PIB - PET ) 可见脑内的 A ( B 沉积。 



图 9-3 MRI 显示阿尔茨海默病颞叶和海马萎缩 
A . 加 权像: 双侧脑室颞角扩大， Sj ! 叶萎缩，以内颞叶、海马钩回萎缩叨 M (箭头) 
B . FLAIR 像: 萎缩的内颞叶、海马钩回呈高信号 


4. 神经心理学检查对 AD 的认知评估领域应包括记忆功能、 W 语功能、定向力 、成 用能 
力、注意力、知觉(视、听、感知）和执行功能七个领域。临床上常用的工具‘分为:①大体评定 M 
表，如简易精神状况检查量表 （ MMSE )、 蒙特利尔认知测验 （ MoCA )、 阿尔茨海默病认知功能评价 
量表 ( ADAS - cog )、 长谷川痴呆量表 ( HDS )、 M a tti ^* ri 呆量表、认知能力筛查 M 表 （ CAS 1) 等; ②分级 
量表，如临床痴呆评定量表 ( CDR ) 和总体衰退量表 （ GDS ); ③精神行为评定量表，如痴呆行为障 
碍量表 （ DBD )、 汉密尔顿抑郁量表 （ HAMD )、 神经精神问卷 （ NPI ); ④用于鉴別的量表 ， Hachhiski 
缺血量表。还应指岀的是，选用何种量表,如何评价测验结果，必须结合临床表现和其他辅助检 
查结果综合得出判断。 

5. 基因检查有明确家族史的患者可进行 APP 、 PS 1, PS 2 基闪检测，突变的发现有助于 
确诊。 

【诊断】 

应用最广泛的 AD 诊断标准是由美国国立神经病语言障碍卒中研究所和阿尔茨海默病及 
相关疾病学会 （the National Institute of Neurological and Communicative Disorders and Stroke and the 
Alzheimer Diseases and Related Disorders Associations , NINCDS-ADRDA )1984 年制定 ,201 1 年美 _ 
_ 立老化研究所和阿尔茨海默协会对此标准进行了修订，制定了 A I )不同阶段的诊断标准,并推 
荐 AD 痴呆阶段和 MCI 期的诊断标准用于临床。 

1. AD 痴呆阶段的临床诊断标准 

(1) 很可能的 AD 痴呆 

1) 核心临床 标准: ①符合痴呆诊断标准；②起病隐袭，症状在数 JJ 至数年屮逐渐 出现; ③府 
明确的认知损害 病史; ④表现为遗忘综合征(学习和近记忆 K 降，伴1个或1个以 I •.其他认知域 
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损害）或者非遗忘综合证（出 t Y 、觇空问或执行功能三者之一损害，伴1个或1个以上其他认知 
域损害)。 

2) 排除 标准: ⑴伴介 W 汄知障发生或恶化相关的卒中史，或存在多发或广泛脑梗死，或存 

在严 ® 的内质病变； 沐槪^:的陔心症状;③有额颞叶痴呆的显著 特征; ④有原发性进行 

性失语的显著性特征；⑤灯 j I :他引起进行性记忆和认知功能损害的神经系统疾病，或非神经系 
统疾病，或药物过 m 或滥川 mvi 

3) 支持标准 : CD 在以知怙人提供和正规神经心理测验得到的信息为基础的评估中,发现进 
行性认知下降的 iiK 办 h 、2:找到致病从•闪 （ APP 、 PS 1 或 PS 2) 突变的证据。 

(2) 可能的 AD 痴 呆：心 以卜] r : •條兄时.即可诊断。 

1) 非典塑过程：符合很可能的 AD 痴呆诊断标准中的第1条和第4条，但认知障碍突然发 
生,或病史不详，或认知进彳;‘性下降的容观 ill •:椐不^ 

2) 满足 AD 痴呆的所夼核心临床标准，但具 W 以下证据 :①伴 有与认知障碍发生或恶化相 
关的卒中史，或存在多发或广泛脑桢死，或存在严里的白质 病变; ②有其他疾病引起的痴呆特 
征，或痴呆症状可用其他疾病和晒解释、 

2. AD 源性 MCI 的临床诊断标准 

(1) 符合 MCI 的临表现 :①患 柝屯诉，或者知情者、医师发现的认知功能改变;②一个或多 
个认知领域受损的客观证据，尤其足记忆 受损; ③日常生活能力基本 正常; ④未达痴呆标准。 

(2) 发病机制符合的 AD 病现生现过程:①排除血管性、创伤性、医源性引起的认知功能障 
碍; ②有纵向随访发现认知功能持续下降的 证据; ③有与 AD 遗传因素相关的病史。 

在临床研究中， MCI 和 Pre - MCl 期的诊断标准还采纳了两大类 AD 的生物标志物。一类反 
映 A p 沉积，包括脑脊液 A p 42 水平和涉及 PET 淀粉样 成像; 另一类反映神经元损伤，包括脑脊 
液总 tau 蛋內和磷酸化 tau 蛋水平、结构 MR 显示海马体积缩小或内侧颞叶萎缩、氟脱氧葡萄 
糖 PET 成像、 SPECT 灌注成像等。目前对这些生物标志物的理解还有限，其临床应用还有待进 
一步改进和完善。 

【鉴别诊断】 

详见本章第五节 C 

【治疗】 

AD 患者认知功能衰退目前治疗 W 难，综合治疗和护理有可能减轻病情和延缓发展。 

1. 生活护理包括使用某些特定的器械等。有效的护理能延长患者的生命及改善患者的 
生活质跫,并能防止摔伤、外出不归等意外的发生。 

2. 非药物治疗包括 职业 训练、音乐治疗等。 

3. 药物治疗 

( 1 ) 改善认知 功能:①肭 碱能制 剂：目 前用于改善认知功能的药物主要是胆碱能制剂，包括 
乙酰胆碱酯酶抑制剂 ( AChEl ) 和选择性胆碱能受体激动剂。 AChEl 有代表性的药物有多奈哌齐、 
利斯的明、石杉碱甲等。② NMDA 受体拮抗 剂:美 金刚能够拮抗 N - 甲基 - D - 门冬氨酸 （ NMDA ) 
受体，具有调节谷氨酸活性的作用，现已用于中晚期 AD 患者的治疗。③临床上有时还使用脑代 
谢赋活剂如吡拉西坦、茴拉西坦和奥拉西坦等。 

(2) 控制精神 症状： 很多患荇在疾病的其一阶段出现精神症状，如幻觉、妄想、抑郁、焦虑、激 
越、麵眠紊乱等，可给予抗抑郁药物和抗精神病药物，前者常用选择性 5- HT 再摄取抑制剂，如 
M 西汀、帕罗四汀、四酞蒈3、舍曲林等，后者常用不典瑠抗精神病药，如利培酮、奥氮平、喹硫平 
I 这些药物的使用原则 是:① 低剂量 起始; ②缓慢增③增 M 间隔时间 稍长; ④尽 M 使用最 
/|、心效剂 M ;⑤治疗个 休化; ⑥注意药物间的相丌作用。 

4. 支持治疗欺度患萏自身生活能力严 m 减退,常导致穴养4、良、肺部感染、泌顷系感染、 
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压疮等并发症，应加强支持治疗和对症治疗。 

目前，还没有确定的能有效逆转认知缺损的药物,针对 AD 发病机制小 M 靶点的药物开发尚 
处于试验阶段。 

【预后】 

AD 病程约为5~10年，少数患者可存活10年或更长的时间，多死于肺部感染、泌尿系感染 
及压疮等并发症。 


第三节额颞叶痴呆 

额颗 叶痴呆 （frontotemporal dementia ， FTD ) 是一组与额颂叶变性有关的:11:阿尔茨海默病痴 
呆综合征，其临床表现和病理学特征均具有明显的异质性。通常包括两大 类：以 人格和行为改 
为主要特征的行为异常型 FTD ( behavioural-variant FTD ， hvFTD ) 和以语言功能隐匿性下降为主 
要特征的原发性进行性失语 （primary progressive aphasia ， PPA )， 后者又可以分为进行性非流利性 
失语 （progressive non-fluent aphasia , PNFA ) 和语义性細呆 （semantic dementia,SD ) 0 FTD 在精神 
分裂症中约占第二位，在 45 〜 65 岁人群中患病率为15/10万〜22/10万，是 AD 在这个年龄段患 
病率的1/2。 

【 病因及发病机制】 

FTD 的病因及发病机制尚不清楚。研究显示 FTD 患者额叶及颞叶皮质5-羟色胺 
(5- hydroxytryptamine , 5- HT ) 能递质减少，脑组织及脑脊液中多巴胺释放亦有下降，胆碱能系统迪 
常无 异常。但近年已有学者发现在不具有 Pick 小体的 FTD 患者的颞叶中，毐双碱样乙酰胆碱 
受体的数量明显减少。这种胆碱受体神经元损害比突触前胆碱能神经元受损更为严重，并且胆 
碱酯酶抑制剂治疗无效。 

大约30%~50%的 FTD 患者有遗传家族史，其中约50%的家族性 FTD 存在 I 7 号染色沐 
微管结合蛋白 tau 基因 （ MAPT ) 和颗粒体蛋白 （ gramilin ， GRN ) 基因突变，在少数家系中还发现 
VCP 、 CHMP 2 B 、 TARDP 和 FUS 基因突变。17号染色体连锁伴帕金森病的 FTTMFTDP - nh ^^— 
种重要的家族性 FTD 亚型，由 tan 基因突变所致。 tau 是微管组装和稳定的关键蛋白，对神经系 
统的发育起重要作用。在成人大脑中， tail 蛋白有6种异构体，其中3种有3个微管结合域，称 
为 3 R - tai 】 ； 另外3种异构体有4个微管结合域，称为 4 R - tau 。 tau 蛋白基因的突变可以导致 tau 
蛋白过度磷酸化，影响微管形成,促使微管崩解，并在神经元内形成不溶性沉积物，引起神经元 
损害。 PGRN 蛋白是广泛表达的多功能生长因子，对个体发育、细胞周期进展、损伤修复和炎症 
都起重要作用， PGRN 基因突变可导致其功能下降或丧失。 

【病理】 

FTD 的共同病理特征是额颞叶变性 （frontotemporal lobe degeneration ， FTLD )， 在大体标本上 
的主要病理特征是脑萎缩，主要累及额叶和(或）前颞叶，通常表现为双侧不对称性，多数患者左 
半球受累严重，杏仁核萎缩较海马明显，灰质和 A 质均可受累，侧脑室呈轻、中度扩大。组织学 
可见萎缩脑叶皮质各层的神经元数目均明显减少，尤以 II 、 HI 层最为显著，残存神经元多呈不同 
程度的变性和 萎缩; 皮质以及皮质下 d 质星形胶质细胞呈弥漫性增牛伴海绵状改变。 

按细胞内的异常沉积蛋白质的不同， FTLD 分为三种主要 亚型： 

1 • FTLD-tau 占所有 FTLD 病例的40%，又可以分为 3 R - tau 和 4 H - tau 两个 亚组； 3 K - lau 见 
于 Pick 病， 4 R - tau 见于 FTDP -17, 均属于 tau 蛋 A 病的范畴， [ au 蛋广1病还包括进行件核上性麻痹 
和皮质基底核变性综合征等。 

2. FTLD - TDP 43 占所有 FTLD 病例的50%，见于 FTD - MND.SD 和部分 h v FTD 0 

3. FTLD - 非 tau / TDP 43 占所有 FTLD 病例的】()％，指没有 tau 蛋和 TDP 43 包涵体 
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的 FTLDo 

【 临庶 表现】 

发病年龄在 45 〜 70 岁，绝大部分患者在 M 岁以前发病，无明显性别差异。起病隐匿，进展 
缓慢 c 40%的 bvFTl ) 患#冇家族也而 SD 患者的家族史罕见。临床上以明显的人格、行为改 
变和语言障碍为特征， M 以合 jf •帕金森综合征和运动神经元病症状。 

1 . 行为异常型 FTD ( l > vFTn ) 迠敁常见的 FTD 亚型：人格、情感和行为改变出现早且突出， 
并贯穿于疾病的令过柷患片常常去现为间执、易激惹或者情感淡漠，之后逐渐出现行为异常、 
举止不当、刻板行为、对外界说然、 尤 N 怡心以及冲动行为。部分患者可出现特征性的 Kluver - 
Bucy 综合征，衣现为迟钝、淡说；丨1郃过度活动，把常到手的任何东西都放入口中 试探; 易饥饿、 
过度饮食、肥肿等仅性改 变：性 彳 r 为培加等： 90%的 FTD 患者部分或完全缺乏自知力，尤其是男 
性患者。随希病怙进敁 ，患片会 出现认知障碍：与阿尔茨海默病的认知障碍不同， FTD 患者的 
记忆障碍较轻，尤 j L : 足空问定向保存较好.但 H •为、判断和语言能力明显障碍。患者变得不能思 
考，言语减少， M 汇贫乏，刻板和佼仿语言，甚至缄默 。 晚期患者可以出现妄想以及感知觉 
障磚等精神症状，部分患#可以出现锥体系或锥体外系损害的表现。 

2. 原发性进行性失语 （PPA ) 包拈 PNFA 和 SD 两种类型。 PFNA 多在60岁缓慢起病，表 
现为语言表达障碍，对话能力下降，语 R 减少，找词闹难，语音和语法错误。患者不愿意交谈，喜 
欢听而不喜欢说，说后变得缄默小语，阅读和写作 W 难，但理解力相对保留，日常生活能力保留， 
行为和性格改变极为罕见： S 1) 以语义记忆损害出现最早，并且最严重，患者语言流利、语法正确， 
但是不能 理解中 A 义，找难，沿言不能被他人理解，丧失物品常识，伴有不同程度面孔失 
认，命名性失语足特异性表现：晚期可出现行为异常，但视空间、注意力和记忆力相对保留。 

[ 辅助检查] 

1. 实验室检查血、尿常规，血生化检查正常。 g 前尚缺乏敏感性和特异性俱佳的识別早 
期 FYD 的标志物，布研究提示 FTD 患者血淸或 CSF 的 tau/A p 42 水平降低程度高于 AD ， FTD - 
MND 患者脑脊液 TDP ~43 禽 M 吋能增高, CRN 基因突变的 FTD 患者血清或 CSF 的颗粒体蛋白 
前体水平降低。 

2. 影像学检查可见 CT 或荇 MKI 有特征性的额叶和(或)前颞叶萎缩，脑回变窄、脑沟增 
宽，侧脑室额角扩大，额叶皮质和前颞极皮质变薄，而顶枕叶很少受累。上述改变可在疾病早期 
出现，多呈双侧不对称性。 SPKCT 多表现为不对称性额、颞叶血流 减少; PET 多显示不对称性额、 
颞叶代谢减低，有利于本病的早期诊断。 

3. 神经心理学检查 A ( i ( lenhrooke 认知功能改良量表 ( ACE - R ) 有助于发现 FTD 患者，而 
MMSE 的诊断敏感性差。祌经精神摄表、剑桥行为 M 表或额叶行为 M 表有助于评价行为异常。 

【诊断】 

FTD 的诊断尚无统一标准。此处介绍 McKhann 等2001年提出的 FTD 的临床诊断标准： 

1. 行为或认知损害的进展表现为①甲.期和进行性人格改变，以调整行为 W 难为特征，经 
常导致不恰当的 反应;②单期 和进行性语言改変，以语言表达困难或严重命名障碍和找词困难 
为特征。 

2. 上述行为或认知损害导致显著的社会或职业功能缺损，与病前功能水平比较有明 ® 
下降。 

3. 病程以隐匿起病、持续加重为特征。 

4. 上述行为或认知损害并不是由于其他神经系统疾病(如脑卒中)、躯体疾病（如甲状腺功 
能减低）或药物依赖所致。 

5. 排除谵妄期间发生的损害。 

6. 损束 +能用精神疾病 （ 如抑郁症)解释 0 
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【 鉴别诊断】 

详见本章第五节。 

【治疗】 

本病目前尚无有效治疗方法，主要以对症治疗为主。乙酰胆碱酯酶抑制剂通常无效。 
对于易激惹、好动、有攻击行为的患者可以给予选择性 5- HT 再摄取抑制剂、小剂兌安定等 c 
如患者出现 Kluver - Bucy 综合征，应注意控制饮食。病程晚期主要是防 lMf •吸道、泌尿系统 
感染以及压疮等。有条件者可以由经过培训的看护者给予适当的生活及行为指异和对症 
处理。 

【预后】 

预后较差，病程5 〜 12年，多死于肺部感染、泌尿系感染及压疮等并发症. 

第四节路易体痴呆 

路易体痴呆 （dementia with Lewy bodies ， DLB ) 是一种神经系统变性疾病，临床主耍表现为波 
动性认知障碍、帕金森综合征和以视幻觉为突出表现的精神症状。20世纪 8() 年代前，路易休痴 
呆的病例报道并不多，直至后来细胞免疫组化方法的诞生使之检出率大幅度提高。有学者认为 
DLB 发病仅次于 AD ， 在神经变性病所致的痴呆中居第二位。一项基于人群资料的系统性综述 
结果显示，在65岁以上老年人中 DLB 的患病率为0〜5%,占所有痴呆的0〜30.5%。 

【病因与发病机制】 

DLB 的病因和发病机制尚未明确。多为散发，虽然偶有家族性发病，们是并没有明确的遗 
传倾向 c 病理提示 Le \ vy 体中的物质为 a - 突触核蛋内 （a - synuclein ) 和泛素 ( uhiquitin ) 等，这 
些异常蛋白的沉积可能导致神经元功能紊乱和凋亡。 

1. QC - 突触核蛋白基因突变 a - 突触核蛋白是一种由140个氨基酸组成的前突触蛋白， 
以新皮质、海马、嗅球、纹状体和丘脑含量较高，基因在第4号染色体 h 。 TH 常情况下 a - 突触核 
蛋白二级结构为 cx 螺旋。研究证明， a - 突触核蛋白基因突变可导致蛋白折叠错误和排列混乱。 
纤维状呈凝团状态的 a - 突触核蛋白积聚物，与其他蛋内质一起形成了某种包涵物，即通常所说 
的 Lewy 体 。 a - 突触核蛋 ft 基因有4个外显子，如209位的乌嘌呤变成了腺嘌呤，即导致氨基 
酸序列53位的丙氨酸被苏氨酸替代，破坏了蛋白的 a 螺旋，而易于形成 （3 片层结构，后若参 
与了蛋白质的自身聚集并形成淀粉样结构。 Feany 等采用转基因方法在果蝇表达野生型和突变 
型 a - 突触核蛋內，可观察到发育至成年后，表达突变型基因的果蝇出现运动功能障碍，脑干多 
巴胺能神经元丢失，神经元内出现 Lewy 体等。 

2. Parkin 基因突变 泛素一蛋 r : l 水解酶系统 （ubiquitin proteasome syslem ) 存在于真核细 
胞的内质网和细胞质内，主要包括泛素 （ uhiquitin ) 和蛋内水解酶 （ proteasome ) 两种物质，它们能 
高效、高选择性地降解细胞内受损伤的蛋 ft ，避免异常蛋白的沉积，因此发挥甫要的蛋 f l 质质 M 
控制作用。在此过程中,受损蛋白必须要和泛素结合才能被蛋 Kl 水解酶识別，该过程称为泛素 
化泛素化需要多种酶的参与，其中有一种酶称为底物识别蛋內 （ Parkin 蛋 门 或 E 3 酶)，该酶由 
Parkin 基因编码。如果 Parkin 基因突变导致底物识别蛋 ft 功能损害或丧失，则上述变界的 a _ 
突触核蛋 n 不能被泛素化降解而在细胞内聚集，最终引起细胞死亡。 

【病理】 

1912年德国病理学家 Lewy 首先发现路易体。这是一种见于神经元内岡形嗜酸性 ( HE 染色) 
的包涵休，它们弥漫分布于大脑皮质，并深入边缘系统(海马和杏彳：核等)、黑质或脑 I •其 他核乱、 
20世纪80年代通过细胞免疫染 色方法 发现 Lewy 体内含苻泛尜蛋 f ' I ，以后义用抗 a - 突触核蛋 
广 I 抗体进彳纟免疫标记，使诊断率进-步提 d 
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Lewy 体并不为 DLR 所持 仏帕金 探病等神经退行性疾病也可 出现; 另夕卜 DLB 神经元中或, 
脑内可能还有以 K I 卜-持片性交化：沖经炎性斑、神经原纤维缠结、局部神经元丢失、微空泡变、突 
触消失、神经递质估这叫义化〈1•:帕金寐病和 AD Hi 可见到，但分布和严重程度不一，因此可 | 
以鉴别。 

【 临床 表现] 

DLB 发病年龄!^50^85々之问 . 临卬衣现可归结为3个核心症状 :波动 性认知障碍、视幻觉 1 
和帕金森综合征 

1 . 波动性认知障 碍 （nuctiiating rognition ) 认知功能损害常表现为执行功能 (executive 
function ) 和视'个: N 功能隙 fi!f ( visimspatial impairment ), 而近事记忆功能早期受损较轻。视空间功 
能障碍常表现彳! I :比较突出，出片 m " r 能 fr : —个熟悉的环境中迷路，比如在吃饭的间隙去洗手间， 
出来后可能无法找到囬 n tiff 义的路 

相对于 AI ) 渐进性恶化的病程 ， l ) LB 的临咪表现具有波动性。患者常出现突发而又短暂的 
认知障碍，可持续儿分钟，几小时成儿天，之后义戏剧般地恢复。比如一个患者在和别人正常对 ： 
话，突然沉默不语， W 眼发纟 I :，儿小时后突然好转：患者本人对此可有特征性的主观描述“忽然 
什么都不知道了，如 N 3：人云 y l 芬见”，在此期间患者认知功能、定向能力、语言能力、视空间能 
力、注意力和判断能力都冇下降 

2. 视幻觉 （visual hallucination ) 50%〜80%的患者在疾病早期就有视幻觉。视幻觉的内容 
活灵活现，但不一定足痛苦恐怖的印象,有时某至是愉快的幻觉，以至患者乐意接受。早期患者 
可以分辨出幻觉和实物，比较常见的描述包括在屋子内走动的侏儒和宠物等。视幻觉常在夜间 | 
出现：听幻觉、嗅幻觉01可存在，出现听幻觉时患者可能$着未连线的电话筒畅聊，或者拿着亲 
友的照片窃窃私语。后期患奔无法辨別幻觉，对于旁人否定会表现得很激惹。 

3. 帕金森综合征 （ Parkinsonism ) 主要包括运动迟缓、肌张力增高和静止性震颤，详细可参 
见第十二章第一节。勺经典的帕金森病相比 ， DLB 的静止性震颤常常不太明显。 

4 - 其他症状 有睡眠障碍、肉主沖经功能紊乱和性格改变等。快速动眼期睡眠行为障碍 
(rapid eye movcrnent sleep behavior disorder ) 被认为是 DLB 最早出现的症状。患者在快速动眼期 i 
睡眠会出现肢休运动和梦呓主神经功能紊乱常见的有体位性低血压、性功能障碍、便秘、尿 
潴留、多汗、少汗、朵厥、眼干 『I T •等。向主神经紊乱可能由于脊髓侧角细胞损伤所致。性格改 
变常见的苻 攻屯性 增强、抑郁等。 

【辅助 检查】 

1. 实验室检查 DLB 没有特.兄性的实验室检查方法，因此检查的目的是鉴別诊断。需要 
进行的检 查有： 血常规、叫状腺功能、维生素 B 12 浓度、梅毒抗体、莱姆病抗体、 HIV 抗体检查等。 

2. 影像学检查 MRI 和 CT 没有典沏的表现， SPECT 和 PFT 发现 DLB 患者枕叶皮质代谢 
率下降，纹状体 多巴胺 能活性降低，有一定鉴别意义。 

3 •神经心理学检查 认知功能障碍 
主要表现在视空问功能障碍，比如让患者 
_钟而，虽然钟而[:的数宁-、时针、分针和 
秒针一应俱全，似是相互间关系完全是混 
乱的，数字可能集中在 省 j 钟面，时针分 
针长短不成比例。又比如 M …幢立体的 
小 m ， m 然各个部件齐全， m 是空间关系错 
汉，忠者完仝不顾及透视关系（阁 9-4), 

【诊断】 

2005 •: MrKeith 等对 D 1 .H 珍断标淮 




图 9-4 路易体痴呆患者临摹的小屋 
A . 正确的小屋阍形 
B . 路易沐痴呆 （ m , B ) 患者临雖的阁形 
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进行了修订，具体 如下： 

1. 诊断 DLB 必须具备的症状 

(1) 进行性认知功能下降，以致明显影响社会或职业 功能； 

(2) 认知功能以注意、执行功能和视空间功能损宵最 明显； 

(3) 疾病早期可以没有记忆损害，但随着病程发展，记忆障碍越来越明 M . 

2. 三个核心症状 如果同时具备以下三个特点之二则诊断为很 1:1 〖能的 DLB， 如只具祭一 
个，则诊断为可能的 DLB。 

(1) 波动性认知功能障碍，患者的注意和瞥觉性变化明显； 

(2) 反复发作的详细成形的视幻觉； 

(3) 自发的帕金森综合征症状 o 

3. 提示性症状 具备一个或一个以上的核心症状，同时还具备一个或•个以上的提承性 
症状，则诊断为很可能的 DLB; 无核心症状，但具备一个或一个以上的提示性症状可诊断为可 
能的 DLB。 

(1) REM 期睡眠 障碍； 

(2) 对抗精神病类药物过度敏感； 

(3) SPECT 或 PET 提示基底核多巴胺能活性降低。 

4. 支持证据 （DLB 患者经常出现，但是不具有诊断特异性的症状） 

(1) 反复跌倒、晕厥或短暂意识丧失； 

(2) 自主神经功能紊乱(如直立性低血压、尿失 禁)； 

(3) 其他感官的幻觉、 错觉； 

(4) 系统性 妄想； 

(5) 抑郁; 

(6) CT 或 MRI 提示颞叶结构完好； 

(7) SPECT/PET 提示枕叶皮质的代谢率降低； 

(8) 间碘苄胍 （M IBG) 闪烁扫描提示心肌摄取率降低； 

(9) 脑电图提示慢波，颞叶出现短阵尖波。 

5. 不支持 DLB 诊断的条件 

( 1 ) 脑卒中的局灶性神经系统体征或神经影像学 证据； 

(2) 检杳提示其他可导致类似临床症状的躯体疾病或脑部 疾病； 

(3) 痴呆严重时才出现帕金森综合征的症状。 

6. 对症状发生顺序的要求 对于路易体痴呆，痴呆症状一般早于或与帕金森综合征同时 
出现。对于明确的帕金森病患者合并的痴呆，应诊断为帕金森病痴呆。如果需要区別帕金森病 
痴呆和 DLB， 则应参照“1年原则” （1-year rule)， 即帕金森症状出现后1年内发生痴呆，可考虑 
DLB, 而1年后出现的痴呆应诊断为 PDDo 

[ 鉴别诊断】 

详见本章第五节。 

【治疗】 

目前尚尤特异性治疗方法，用药主要是对症治疗。 

对于改善认知， H 前疗效比较肯定的是胆碱酯酶抑制剂， "f 作为首选药物，多奈哌齐对改# 
视幻觉有一定作用，利斯的明对改善淡漠、焦虑、幻觉和错觉有效。同时，胆碱酯酶抑制剂对改 
善运动障碍也有•定效果。美金刚对于临床整体情况和行为障碍有轻度缓解作用。 

当胆碱酯酶抑制剂对精神症状无效吋，可谨慎选用新型非典抗精神病药物如奥 M 平、 W 
氮平、喹硫平，这些药物相对安全。经典抗精神病药物如紙哌啶醇和硫利达嗪 "〖用 于 A 1 >，但 ® 


第九章神经系统变性疾病 


忌用于 DLB 这炎药物会 M : 运动障碍，导致全身肌张力增高，重者可出现抗精神药物恶性综 ( 
合征 （ neurol 叩 lir malignancy syndronuO 而危及生命。选择性 5- HT 受体再摄取抑制剂对改善情 
绪有一定作用 

左旋多巴" I 加氓视幻觉，付 f 改苏 DLB 患者的帕金森症状疗效并不显著，故应当慎用。当 : 
运动障碍影响丨 I 常生活能乃吋，"了酌怙从 M •小剂 ill 、 缓慢增 U 给药。 

【预后】 

本病预 G •水仲办命预朗々5〜7牢，较 AD 短：患者最终死因常为营养不良、肺部感染、摔伤 、I 
压疮等 c 

第五节痴呆的鉴别诊断 

不同类型的痴采，临床表现各不相同：除认知功能缺损外，精神行为的异常也常有出现，且 
在多种痴呆综合征屮各存侧觅 ，了 解这邱疾病的精神症状可帮助鉴别诊断(表9-3)。 

表 9-3 各种神经精神症状及对应的痴呆综合征 


神经精神症状 痴呆综合征 


抑郁 

阿尔茨海默病 
帕金森病 
血管性痴呆 
皮质基底核变性 
路易体痴呆 

幻觉 

路易体痴呆 

帕金森病，经多巴胺能药物治疗后 
血管性痴呆，视觉中枢梗死 

谵妄 

路易体痴呆 
阿尔茨海默病 

帕金森病，经多巴胺能药物治疗后 

情感淡浼 

进行性核上性麻痹 
额颞叶痴呆 
路易体痴呆 
阿尔茨海默病 
血管性痴呆 

失抑制 

额颞叶痴呆 

激越和（或）攻击 

阿尔茨海默病 
路易体痴呆 
额颞叶痴呆 

REM 期睡眠行为障碍 

路易体痴呆 
帕金森病 


阿尔茨海默病是老年期痴呆的最常见类型，在本章第二节中已有详述，在此仅简述其他儿 
类常见痴呆与之相比的特点。 

1 . 血管性痴呆 （vascular dementia , VaD ) 也括缺血性或出血性脑血管病，或者是心脏和循 
环障碍引起的低血流灌注所致的各种临床痴呆，是痴呆的常 见类型 之一。 AL ) 与 VD 在临床表 
现卜•有不少类似之处，但病因、病理大相径庭，治疗和预后也不相同（表9-4)。 VD 常常相对突然 
起病 （ 以天到周 i 卜)，呈波动性进程，这在反复发生的皮质或皮质下损害的患者（多发梗死性痴呆） 笔记 
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1 中常见。然而，需要注意的是，皮质下小血管性痴呆起病相对隐匿，发展进程较缓慢：神经心^ 
j 学测验如 Stroop 色词测验，言语流畅性测验，麵 SE ，数字符号转换测验，结构模仿，迷宫 测骑等 
有助于两者的鉴别。 Hachinski 缺血评分量表> 7 分提示 VD , ^4分提 /A Al )，5 分或6分提刀<为 
混合性痴呆。这一评分标准简明易行，应用广泛。但缺点是未包含影像学指标_ 


表 9-4 阿尔茨海默病 （ AD ) 与血管性痴呆 （ VD ) 的鉴别要点 

AD VD 


性别 

女性多见 

男性多见 

病程 

进展性，持续进行性发展 

波动性进展 

自觉症状 

少 

常见，头痛、眩 M 、肢体麻木等 

认知功能 

全面性痴呆，人格崩溃 

斑片状损密，人格相对保留 

伴随症状 

精神行为异常 

局灶性神经系统症状体征 

CT/MRI 

脑萎缩 

脑梗死灶或出血灶 

PET/SPECT 

颞、顶叶对称性血流低下 

局限性、非对称性血流低下 


2. 额颖叶痴呆 （frontotemporal dementia , FTD ) FTD 的形态学特征是额极和颁极的萎缩。 
但疾病早期，这些改变并不明显，随着疾病的进展， MRI 、 SPECT 等检查上才可见典型的局限性脑 
萎缩和代谢低下。在视觉空间短时记忆、词语的即刻、延迟、线索记忆和再认、内隐记忆、注意持 
续性测验中， FTD 患者的表现比 AD 患者要好，而 Wisconsin 卡片分类测验、 Stroop 测验、连线测验 
B 等执行功能表现比 AD 患者差。 FTD 记忆缺损的模式属于“额叶型”遗忘，非认知行为，如自知 
力缺乏、人际交往失范、反社会行为、淡漠、意志缺失等，是鉴别 FTD 与 AD 的蒐要依据（表9-5)。 


表 9-5 额颞叶痴呆 （ FTD ) 与阿尔茨海默病 ( AD ) 的鉴别要点 



FTD 

AD 

自知力丧失 

常见，早期即出现~ 

常见，疾病晚期出现 

摄食改变 

食欲旺盛，酷爱碳水化合物类物质 

厌食、体重减轻更多见 

刻板行为 

常见 

罕见 

言语减少 

常见 

疾病晚期出现 

失抑制 

常见 

可有，但程度较轻 

欣快 

常见 

罕见 

情感淡漠 

常见，严重 

常见，不严重 

自我忽视（自我照料能力差） 

常见 

较少，疾病晚期出现 

记 忆损害 

疾病晚期才出现 

早期出现，严重 

执行功能障碍 

早期出现，进行性加重 

大部分患者晚期才出现 

视空间能力 

相对保留 

早期受累 

计算能力 

相对保留 

早期受累 


3. 路易体痴呆 （rkmentia with Lewy bodies , DLB ) DLB 患者与 AD 相比，回忆及再认功能均 
相对保留，而言语流畅性、视觉感知及操作任务的完成等方面损害吏为严重。在认知水平相组 
的情况下， DLB 患者较 AI ) 患者功能损害更为严重，运动及神经精祌障碍吏重。同时，该类痴呆 

患者的生活自理能力更差。 ^ 

4. 帕 金森病痴呆 （Parkinson disease demenLia , PDD ) PI )1) 指帕金森病患者的认知损害达判 
痴呆的程度。相对于其他认知领域的损害， P 】 〕 D 患者的执行功能受损尤其严重患者的短 
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时记忆、长时记忆能乃均 fj- K 降， fu. 严屯度比 AD 轻：视空间功能缺陷也是常见的表现，其程度 
较总体严®度 pi； 配的 U) 屯 

pdd iij n LH 临屮邮 ㈣及观 [•. 均有许多重叠。反复的视幻觉发作在两种疾病中均较常 
见 。 但帕金森尙也片痴采如见通常^•:运动症状10年甚至更长时间以后方才出现。然而，除 J 
症状出现顺序、起痛年龄的 + M 以及付左旋多巴胺制剂反应的些微差别外， DLB 与 PDD 患^在 
认知损寄领域、神经 心观学 々观、师眠障碍、内主神经功能损害、帕金森病症状、神经阻断剂高敏 
性以及对胆碱制剂的疗效等沾.多方而均十分相似。因此有学者指出，将两者截然分开是 
<、科学的。 DLH , -j 1M)1) Mf 能 Iti •广义 L<nvv 沐疾病谱中的不同表现。 

5 - 其他 

( 1 ) 正常卢页 J ii 性脑积水:以进 f j •性 fv 能衰退、共济失调步态和尿失禁三大主征为 特点。 部分 
老年期正常颅 K 性脑枳水 " 厂 j 血符性痴呆混泊，但前者起病隐匿，亦无明确卒中史。正常频压 
性脑积水是可治性痴呆的常 l / i 病闲，除了病史问询和详细体检外，确定脑积水的类型还需结合 
CT 、 MRI 、脑室脑池 jil 描等才能作出判断: 

⑵亨廷顿病 （Hunlington tlist 、 ase ， Hl )) : 为常染色体显性遗传病，多于35~40岁发病。取初 
表现为余身不 r : i 主运动或 - T •足徐动， mrf I •为异常•如易激惹、淡漠、压抑等。数年后智能逐渐衰 
退：早期智 能损迸 以 iLl 忆力、视空问功能障碍和语言欠流畅为主,后期发展为全面认知衰退，运 
用障碍尤其显茗。根据典 ■ ㈣ 嫩史、运动障碍和进行性痴呆，结合影像学检査手段，诊断不难。 

⑶进行性核上性麻痹 （progressive supranuclear p 也 y , PSP ): 为神经变性疾病，目前病因仍不 
明确：病理在一桦皮质「二结构中可见神经原纤维缠结、颗粒空泡变性、神经元丢失等。临床多 
为隐匿起病，丧现为性格改变、怡绪异常、步态小‘稳、视觉和语言障碍。主要特点为核上性眼肌 
麻痹、轴性肌强直、帕金森综合征、假性延髓性麻痹和痴呆。典型患者诊断不难，但在疾病早期 
和症状不典勒的病例需与帕金森病、小脑疾病和基底核疾病相鉴别:： 

⑷感染、中毐、代谢性疾病 「痴 采还可能是多种中枢神经系统感染性疾病如 HIV、 神经梅 
^、■蛋白病、脑炎等的表现之一。维也索 B 12 缺乏、甲状腺功能减退、酒精中毒、一氧化碳中毒、 
$金属中毒等均可出现痴呆。 

对于痴 呆及其 亚®的诊断，耑综合临床、影惊、神经心理、实验室检查、病理等多方面检查共 
同完成。 

第六节多系统萎缩 

多系统萎缩 （muUiple system atro P hy ， MSA) 是一组成年期发病、散发性的神经系统变性疾病， 
临床表现为不同程度的向主神经功能障碍、对左旋多巴类药物反应不良的帕金森综合征、小脑 
性共济失调和锥体束征等症状。巾于在起病吋累及这三个系统的先后不同，所以造成的临床表 
现各不相同。似随着疾病的发展，最终出现这二•个系统全部损害的病理和临床表现。 [_ 外流行 
病学调查显示50岁以上人群中 MSA 的年发病率约为 3 /10万，中 同尚无 完整的流行病学资料。 

【 病因和发病机制】 

病因不淸 。 F1 前认为 MSA 的发病机制可能冇两条途径:一是原发性少突胶质细胞病变假说， 
即先出现以 a - 突触核蛋內 （ a -synurlein) 阳性包涵体为特怔的少突胶质细胞变性，导致神经元 
髓鞘变性脱失，激活小胶质细胞，诱发氣化应激，进而导致神经元变性 死亡; 二是神经元本身 a - 
突触核蛋异常聚集，造成神经元变性死亡。 cx- 突触共核蛋卩 | 异常聚集的原因尚未明确，可能 
~遗传易感性和 环境闪 素有关 

MSA m #很少冇家族史，全域闽组 单核苻 酸多态性关联分析显示，0^突触核蛋内基因 
(SN(； A)rsl 1931074 , rs 3 S 570^9 ft ! rs 3822086 位点多态性可增力 |J MSA 患病风险。其他候选基因包 
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括: tan 蛋白基因 （ MAPT )、 Parkm 基因等。环境因素的作用尚不十分明确，有研究提示职业、生活 
习惯(如有机溶剂、塑料单体和添加剂暴露、重金厲接触、从事农业 T 作)可能增加 MSA 发病风险， 
但这些危险因素尚未完全证实。 

【病理】 

MSA 的病理学标志是在神经胶质细胞胞质内发现嗜酸性包涵体， 其他 特征性病理学发现还 
有神经元丢失和胶质细胞增生。病变主要累及纹状体一黑质系统、橄榄一脑桥一小脑系统和脊 
髓的中间内、外侧细胞柱和 Omif 核。 MSA 包涵体的核心成分为 a - 突触核蛋广 | ，因此， MSA 和 
帕金森病 、 Lewy 体痴呆、一起被归为突触核蛋白病 （synudeinopathv )。 

【 临床 表现】 

成年期发病，50~60岁多见，平均发病年龄为 54.2 岁 (31 〜78岁)，男性发病率稍高，缓慢起病， 
逐渐进展。首发症状多为自主神经功能障碍、帕金森综合征和小脑性共济失调，少数患者也有 
以肌萎缩起病的。不论以何种神经系统的症状群起病，尚疾病进一步进展都会出现两个或多个 
系统的神经症状群。既往 MSA 包括 Shy - Drager 综合征 （ Shy-Drager syndrome ， SDS )、 纹状体黑质 
变性 （striatonigral degeneration , SND ) 和撤揽脑桥小脑萎缩 (olivopontocerebellar atrophy , OPCA) c 
目前 MSA 主要分为两种临床亚型，其中以帕金森综合征为突出表现的临床亚型称为 MSA - P 型， 
以小脑性共济失调为突出表现者称为 MSA - C 型。 

1 . 自主神经功能障碍 （autonomic dysfunction ) 往往是首发症状，也是掖常见的症状之一 。 
常见的临床表 现有: 尿失禁、尿频、尿急和尿潴留、男性勃起功能障碍、体位性低血压、吞咽 W 难、 
瞳孔大小不等和 Homer 综合征、哮喘、呼吸暂停和呼吸困难，严重时需气管切开。斑纹和手凉是 
自主神经功能障碍所致，有特征性。男性最早出现的症状是勃起功能障碍，女忡为城失禁。 

2. 帕金森综合征 （ Parkinsonism ) 是 MSA - P 亚型的突出症状，也是其他亚型的常见症状之 
一。 MSA 帕金森综合征的特点主要表现为运动迟缓，肌强直和饞颤，双侧同时受累，但可轻重不 
同。抗胆碱能药物可缓解部分症状，多数对左旋多巴 ( L - dopa ) 治疗反应不佳，1/3患者有效，但 
维持时间不长，且易岀现异动症 （ dyskinesias ) 等不良反应。 

3. 小脑性共济失调 (cerebellar ataxia ) 是 MSA - C 亚型的突出症状，也是其他 MSA 亚型的 
常见症状之一。临床表现为进行性步态和肢体共济失调，从下肢开始，以下肢的表现为突出，并 
有明显的构音障碍和眼球震颤等小脑性共济失调。检杏可发现下肢受累较重的小脑彳茜损体征。 
当合并皮质脊髓束和锥体外系症状时常掩盖小脑体征的发现。 

4. 其他 

(1) 20%的患者出现轻度认知功能损害。 

(2) 常见吞咽困难、发音障碍等症状。 

(3) 睡眠障碍，包括睡眠呼吸暂停、睡眠异常和 REM 睡眠行为异常等。 

(4) 其他锥体外系症状 :肌张 力障碍、腭阵挛和肌阵挛皆可见，手和面部刺激敏感的肌阵挛 
是 MSA 的特征性表现。 

⑸部分患者出现肌肉萎缩，后期出现肌张力增高、腱反射亢进和巴宾斯基征，视神经萎缩。 
少数有眼肌麻痹、眼球向上或向下凝视麻痹。 

【辅助检查】 

1 • 直立倾斜试验测 M 平卧位和直立位的血压和心率，站立3分钟内血压较平卧时下降 
>30/15 mmHg ， 且心率无明显变化者为阳性(体位性低血压)。 

2 . 膀胱功能评价有助于早期发现祌经源性膀胱功能障碍。尿动力学实验可发现逼尿肌 
反射兴奋性升高，尿道括约肌功能减退，疾病后期出现残余尿增加。膀胱 B 超有助于膀胱排空 
障碍的诊断。 

3. 肛门括约肌肌电图往往出现失神经改变，此项检杳正常冇助于排除 MSA . 
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4. 123 1-间碘苄胍心肌显像此检查有助于区分自主祌经功能障碍是交感神经 
节前或节后病变帕金森忠片心肌报取 l ： - l-MIHC 能力降低，而 MSA 患者交感神经节后纤维相 
对完整，无此改变 

5. 影像学检查 发观 A 柃乔、小_中脚和小脑等有明显萎缩，第四脑室、脑桥小脑 

脚池扩大。商场强 （1.5 T 以 IJMHI T : 加权像可见壳核背外侧缘条带状弧形高信号、脑桥基底部 
“十字征”和小脑『 I 1 脚 O 18 F - 脱铽他萄溏 PET 显示纹状体或脑干低代谢。 


【诊断】 


根据成年期缓忪起病、 X 家族史、临床丧现为逐渐进展的自主神经功能障碍、帕金森综合征 
和小脑性共济失调等症状及沐征 . 说 ■ 本病：临床诊断可参照2008年修订的 Gilman 诊断标准。 

1. 很可能的 MSA 成屮 起痫（>30岁）、散发、进行性发展，同时具有以下 表现： 

(1) 自主神经功能障碍：敁火禁作男性勃起功能障碍，或体位性低血压(站立3分钟内血压 
较平卧时下降^30/ 15 mm Hg ); 

(2) 下列两项之一 :①对 左旋多巴类药物反应不良的帕金森综合征(运动迟缓，伴强直、震颤 
或姿势反射障碍);②小脑功能卜 d 步态共济失调 . 伴小脑性构音障碍、肢体共济失调或小脑性 
眼动障碍。 

2. 可能的 MSA 成年起病（>30岁）、散发、进行性发展，同时具有以下 表现： 

(1) 下列两项之 、① 帕金森综合 征:运 动迟缓，伴强直、语颤或姿势反射 障碍; ②小脑功能 
障碍: 步态共济失调，伴小脑性构音障碍、肢沐共济失调或小脑性眼动 障碍； 

(2) 至少有1项提/下肉主神经功能障碍的表 现:无 其他原因解释的尿急、尿频或膀胱排空障 
碍，男性勃起功能障碍，或休位性低血戍 （ 但未达很可能 MSA 标 准)； 

(3) 至少有1项下列表现 

1) 可能的 MSA-P 或 MSA - C : ①巴氏征阳性，伴腱反射活 跃; ②喘鸣 c 

2) 可能的进展迅速的帕金森综 合征; ②对左旋多巴类药物反应 不良; ③运动症 
状之后3年内出现姿势反射 障碍; ④步态共济失调、小脑性构音障碍、肢体共济失调或小脑性眼 
动 障碍; ⑤运动症状之后5年内出 现吞咽闹难; ⑥ MRI 显示壳核、小脑脑桥脚、脑桥或小脑萎缩； 
⑦ FDG - PET 显示壳核、脑干或小脑低代谢。 

3) 可能的 MSA-C :①帕 金森综合征（运动迟缓和强 直); ② MRI 显示壳核、小脑脑桥脚、脑桥 
萎缩; ③ FDG-PK F 显示壳核低 代谢; ④ SPECT 或 PET 显示黑质纹状体突触前多巴胺能纤维失 
神经改变。 

3. MSA 的支持点和不支持点见表9-6。 




表 9-6 MSA 诊断的支持点和不支持点 


支持点 


不支持点 


1 . n 而部肌张力障碍 

2 . 不相称的颈项前屈 


1 . 经典的搓丸样静止性 S 颤 

2. 临床符合周围神经病 

3. 非药物所致的幻觉 

4. 75 岁以后发病 

5. 存共济失调或帕金森综合征家族史 

6 . 符合 DSM - IV 痴呆诊断标准 

7. 门质损害提示多发性硬化 


3. 资柱严®前屈或（和）侧屈 


4. 手足挛缩 

5. 叹气样呼吸 


6 . 严重的发音障碍 

7. 严歲的构音障碍 

8 . 新发或加重的打妍 

9. 手足冰冷 


10 . 强哭强笑 

11 . 肌阵挛样姿势性或动作性從额 
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【 鉴别诊断】 

在疾病早期，特别是临床上只表现为单一系统症状时，各亚型需要排除各「_|的相关疾患 C 
在症状发展完全，累及多系统后，若能排除其他疾病则诊断不难： 

1. MSA - P 应与下列疾病鉴别 

(1) 血管性帕金森综合征 （vascular Parkinsonism , VP )： 双下肢症状突出的帕金森综合丫正，表 
现为步态紊乱，并有锥体束征和假性延髓性麻痹。 

(2) 进行性核上性麻 痹:特 征表现有垂直性核上性眼肌麻痹，特别是下视麻痹。 

(3) 皮质基底核变性 (corticobasal degeneration ， CBD ): 有异己手（肢) 综合征 （alien hand 
syndrome )、 失用、皮质感觉障碍、不对称性肌强直、肢体肌张力障碍、刺激敏感的肌阵挛等葙鉴别 
价值的临床表现。 

(4) 路易体 痴呆: 肌强直较运动缓慢和震颤更严重，较早出现的认知功能障碍，特别是注意 
力和警觉性波动易变最突出，自发性幻觉、对抗精神病药物过度敏感，极易出现锥体外系等不良 
反应。 

2. MSA - C 应与多种遗传性和非遗传性小脑性共济失调相鉴别。 

【 治疗】 

目前尚无特异性治疗方法，主要是针对自主神经障碍和帕金森综合征进行对症治疗。 

1 . 体位性低血压 首选非药物治疗，如弹力袜、高盐饮食、夜间抬高床头等。无效可选用 
药物 治疗: ①血管 ex - 受体激动剂——盐酸米多君，能迅速升高血压 (30 〜60分钟)，给予 2.5 mg , 
每日2〜3次，最大剂量是 4 0 mgM ， 忌睡前服用（以免卧位高血 压); ② 9- a 氟氢可的 松：可 口服， 
0 .1 〜 0. 6 mg / d ， 也有改善低血压的 效应; ③另外有麻黄碱、非甾体抗炎药如吲哚美辛等。然而鉴于 
后两类药物副作用较多，不推荐用于 MSA 患者的体位性低血压的常规治疗。 

2. 排尿功能障碍 曲司氯铵 (20 mg ， 每日2次)、奥昔布宁 (2.5~5 mg ， 每日2 〜3 次)、托特罗定 
(2 mg ， 每日2次)能改善早期出现的逼尿肌痉挛症状。 

3. 帕金森综合征 左旋多巴对少数患者有效，多巴胺受体激动剂无显著 疗效； 帕罗西汀可 
能有助于改善患者的运动 功能; 双侧丘脑底核高频刺激对少数 MSA - P 亚型患者可能有效。 

4. 其他 肌张力障碍可选用肉毒杆菌毒素。 

【预后】 

诊断为 MSA 的患者多数预后不良。从首发症状进展到运动障碍（锥体系、锥体外系和小脑 
性运动障碍)和自主神经系统功能障碍的平均时间为2年（1~10 年); 从发病到需要协助行走 、轮 
椅、卧床不起和死亡的平均间隔时间各自为3年、5年、8年和9年。研究显示， MSA 对自主神经 
系统的损害越重，对黑质纹状体系统的损害越轻，患者的预后越差。 

(贾建平） 


思考题 

1 . 除运动系统表现外，不典型运动神经元病还可有何临床特点？ 

2 . 简述阿尔茨海默病的诊断标准， 

3. 简述额颞叶痴呆的分型和临床特点/ 

4. 简述路易体痴呆的临床表现 

5. 简述各型痴呆的鉴别诊断 

6 . 简述多系统萎缩的分型 
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概 述 

病原微生物侵犯中枢神经系统 ( central nervous system , Ci \ S ) 的实质、被膜及血管等引 起的胃 
性或慢性炎症性(或非炎症性)疾病即为中枢神经系统感染性疾病。这些病原微生物包栝病 7 
细菌、真菌、螺旋体、寄生虫、立克次体和朊蛋白等。临床中依据中枢神经系统感染部位的不同 
可分 为:① 脑炎、脊髓炎或脑脊 髓炎: 主要侵犯脑和(或)脊髓 实质; ②脑膜炎、脊膜炎或脑脊 膜炎： 
主要侵犯脑和(或)脊髓 软膜; ③脑膜 脑炎: 脑实质与脑膜合并受累。病原微生物主要通过三种 
途径进人 CNS : ①血行 感染: 病原体通过昆虫叮咬、动物咬伤损伤皮肤黏脱后进入血液或使用不 
洁注射器、输血等直接进入血流，面部感染时病原体也可经静脉逆行入颅，或孕妇感染的病原{本 
经胎盘传给 胎儿; ②直接 感染: 穿透性颅外伤或邻近组织感染后病原体茲延进人 颅内； ③祌经干 
逆行感染:嗜神经病毒 (neurotropic virus ) 如单纯疱疫病毒、狂犬病毒等首先感染皮肤、呼吸道或 
胃肠道黏膜，经神经末梢进入神经干，然后逆行进入颅内。 

病毒性脑炎是常见的中枢神经系统感染性疾病，其中以单纯疱疹病毒性脑炎最常见。自使 
用阿昔洛韦等抗病毒治疗以来，本病死亡率已大幅降低。随着由人类免疫缺陷病毒 -1 (human 
immunodeficiency virus -1 ， HIV -1) 感染所致艾滋病的发病增加，不仅使 HIV 所伴随的神经系统感 
染的发病率有所增加，同时由于该病导致的免疫缺陷，使中枢神经系统结核感染的发病率也大 
幅增加。自发现朊蛋白以来，国内已有多个省市有朊蛋白病的报道。中枢神经系统感染性疾病 
种类繁多，限于篇幅，本章重点介绍单纯疱疹病毒性脑炎、结核性脑膜炎、新型隐球菌性脑膜炎、 
脫蛋白病、神经系统螺旋体感染、部分寄生虫感染和艾滋病的神经系统损害。 

第一节 病毒感染性疾病 

神经系统病毒感染是指病毒进入神经系统及相关组织引起的炎性或非炎性改变。根据病原 
学中病毒核酸的特点，病毒可以分为 DNA 病毒和 RNA 病毒。能够引起神经系统感染的病毒很多， 
具有代表性的引起人类神经系统感染的病毒有: DNA 病毒中的单纯疱疹病毒、水痘一^状疱疼病 
毒、巨细胞病 毒等; RNA 病毒中的脊髓灰质炎病毒、柯萨奇病毒等。病毒进入中枢神经系统可以 
引起急性脑炎和(或)脑膜炎综合征，也可形成潜伏状态和持续感染状态，造成复发性和慢性感染。 

' 紙纯疱疹病毐性脑炎 

单纯疱疹病毒性脑炎 （herpes simplex virus ern 呼 halitis ， HSE ) 是由单纯疱疹病毒 （herpes 
simplex virus , HSV ) 感染引起的一种急性 CNS 感染性疾病，又称为急性坏死性脑炎，是 CNS 最常 
见的病毒感染性疾病。本病呈全球分布，一年四季均可发病，无明显性別差异，任何年龄均可发 
病。_外 HSE 发病率为4〜8/ 】 0万，患病率为10/10 万； 国内尚缺乏准确的流行病学资料。在中 
枢神经系统中, HSV 最常侵及大脑颞叶、额叶及边缘系统，引起脑组织出血性坏死和（或）变态反 
应性脑损害。未经治疗的 HSE 病死率高达70%以上。 

[ 病因及发病 机制】 

HSV 是一种嗜神经 DNA 病毒，布两种血清型，即 HSV -】 和 HSV -2, 患者和健康携带病#冷 
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是^要传染源， 主嬰讪 过密叻接触 Lj 性接触传播,亦可通过飞沫传播。 HSV 首先在口腔和呼吸 
道或生植器引起原发感染，叽沐迅速产生持异性免疫力而康复，但不能彻底消除病毒，病毒以潜 
伏状态长期存在沐内, 而不引 起临床症状:神经节中的神经细胞是病毒潜伏的主要场所， HSV_1 
主^潜伏往二义神经 YT , I1SV-2 谐 Ki •: 骶神经节：当人体受到各种非特异性刺激使机体免疫力 
下潜伏的病谣再度活化，经•:义沖经轴突进入脑内，引起颅内感染。成人超过2/3的 HSV-1 
_炎是由再活化感剌 ㈣起」 I:余巾原 HSV-2 则大多数由原发感染引起。在人 
类大约 90%HSF, hli HSV -1 引起仅10%由 HSV-2 所致，且 HSV-2 所引起的 HSE 主要发生在 

新生儿，是新生儿通过产逍时被 , ISV _ 2 感染所致。 

【病逵】 

_病理改变主嬰•脑组织 水肿 、软化、出血、坏死•双侧大脑半球均可弥漫性受累，常呈不对称 
分布，以额叶内侧、边缘系统和额 叶眶 而 K 为明显.亦可累及枕叶，其中脑实质中出血性坏死是 
一^要病理特征。镜卜•血资則 hi 冇大淋巴细胞 S 润形成袖套状，小胶质细胞增生，神经细胞 
弥漫性变性坏死，神经细胞■交 质细 胞核内可见嗜酸性包涵体，包涵体内含有疱疹病毒的颗粒 
和抗原，其最有特征性的病现改变。 

【 临麽表现】 

1 ' 任何年龄均可患病，约2/3的病例发生于40岁以上的成人。原发感染的潜伏期为 2 〜 21 
天，平均 6 天，前驱期可治•发热、全身不适、头痛、肌痛、嗜睡、腹痛和腹泻等 症状。 多急性起病， 
约 1/4 患者响 T 1 料疱修史，病后沐温可高达 38.4 〜40.0冗。病程为数日至1~2个月。 

2 - 临床常见症状包拈头痛、呕吐、轻微的意识和人格改变、记忆丧失、轻偏瘫、偏盲、失语、共 
济失调、多动 （设颤 、舞蹈样动作、肌阵寧)、脑膜刺激征等。约 I / 3 的患者出现全身性或部分癫 
痫发作。部分患者可因精祌行为异常为首发或唯一症状而就诊于精神科，表现为注意力淡散、 
反应迟钝、言语减少、情感淡漠、表情呆滞、呆坐或卧床、行动懒散，甚至不能自理生活;或表现木 
M 、缄默 ； 或有动作增多、行为奇特及冲动行为等。 

3 - 病情:常^在数 F1 内 i * 速进展，多数患者有意识障碍，表现为意识模糊或谵妄，随病情加重可 
出现嗜睡、昏睡、择迷或去皮质状态，部分患者在疾病早期迅即出现昏迷。重症患者可因广泛脑 
实质坏死和脑水肿引起颅内压增高，甚至脑疝形成而死亡。 

【辅助检查】 

1 - 血常规检查可见白细胞计数轻度增高。 

2 •脑电图检查常出现弥漫性高波幅慢 
波，以单侧或双侧颗、额区异常更明显，甚至可 
的尖波与棘波。 

3 -头频 CT 检查大约冇50%的 HSE 
患者出现局灶性异常 （ 一侧或两侧颞叶和额叶 
低密度灶)，若在低密度灶中有点状高密度灶， 

提示有出血。在 HSE 症状出现后的最初4 〜 5 
天内，头颅 CT 检杏可能是正常的。 

4. 头颅 MRI 检查头颅 MRI 对早期诊 
断和显示病变区域帮助较大，典剛表现为在 
颞叶内侧、额叶眶®、岛叶皮质和扣带回出现 
屈灶性水肿 ， M m T 2 加权像 h 为高信号，在 
Am 像上史 •为明显（阁 lo - u . 尽管90%的 
也者在1周内 nj 以出现卜.述表现，但一周内 图1 0-1 病毒性脑炎的 MRI 表现 

MlU I. [•: 常不能排除诊断 FLAIR 像显# 颁叶、额叶底面高信号 
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5. 脑脊液常规检查 压力正常或轻度增高，重症者可明显增有核细胞数增多为 
(50 〜 100) x 10 6 / L ， 可高达 1000 x lOVL ， 以淋巴细胞为主，可有红细胞数増多，除外腰椎穿刺损伤 
则提示出血性坏死性 脑炎; 蛋白质呈轻、中度增高，糖与 a 化物正常， 

6. 脑脊液病原学检查 包括: ①检测 HSV 特异性 IgM 、 Igr; 抗体： 采门彳 Western 印迹法、间 
接免疫荧光测定及 ELISA 法，采用双份血清和双份做 HSV-1 抗体的动态观察，双份抗体有增高 
的趋势，滴度在 1 : 80 以上，病程中 2 次及 2 次以上抗体滴度呈 4 倍以 I: 增加，血句脑脊液的抗 
体比值 <40, 均可 确诊; ②检测脑脊液中 HSV-DNA: 用 PCK 检测病毒 I)N’A ,可 M 期快速诊断，标 
本最好在发病后2周内送检。 

7. 脑活检 是诊断单纯疱疹病毒性脑炎的金标准。可发 现仆: 特异性的炎性改变，细胞核内 
出现嗜酸性包涵体，电镜下可发现细胞内病毒颗粒。 

【 诊断及鉴别诊断】 

1 . 临床诊 断①口唇或生殖道疱疹史，或本次发病有皮肤、黏膜 疱疹; ②起病急，病情重，有 
发热、咳嗽等上呼吸道感染的前驱症状;③明显精神行为异常、抽搐、怠识障碍及；期 M ; 现的局 
灶性神经系统损害 体征; ④脑脊液红、白细胞数增多，糖和鉍化物正常;⑤脑电阍以颞、额区损害 
为主的脑弥漫性 异常; ⑥头颅 CT 或 MRI 发现颞叶局灶性出血性脑软 化灶; ⑦特界性抗病毒药 
物治疗有效支持诊断。 

确诊尚需选择如下 检查: ①双份血清和检査发现 HSV 特异性抗休有显著变化 趋势; ②脑组 
织活检或病理发现组织细胞核内包涵体，或原位杂交发现 HSV 病毒 核酸; ③脑脊液的 PCR 检测 
发现该病毒 DNA ; ④脑组织或脑脊液标本 HSV 分离、培养和鉴定。 

2. 本病需要与下列疾病鉴别 

(1) 带状疱疹病毒性 脑炎: 带状疱疹病毒可以长期潜伏在脊神经后根以及脑和脊髓的感觉 
神经节，当机体免疫力低下时，病毒被激活、复制、增殖，沿感觉神经传到相应皮肤引起皮疹，另 
一方面沿神经上行传播，进入中枢神经系统引起脑炎或脑膜炎。本病多见于中老年人，发生脑 
部症状与发疹时间不尽相同，多数在疱疹后数天或数周，亦可在发病之前,也可无仟何疱疹病 
史。临床表现包括发热，头痛，呕吐、意识模糊,共济失调、精神异常及局灶性神经功能缺失体征。 
病变程度相对较轻，预后较好。患者多有胸腰部带状疱疹的病史，头颅 CT 尤出血性坏死的表现， 
血清及脑脊液检出该病毒抗体和病毒核酸阳性，可资鉴别。 

⑵肠道病毒性脑炎 :该类 病毒除引起病毒性脑膜炎外，也是病漭性脑炎的常见病因之一。 
多见于夏秋季，呈流行性或散发性发病。表现为发热、意识障碍、平衡失调、癫痫发作以及肢体 
瘫痪等 ，一 般恢复较快，在发病2~3周后症状即自然缓解。病程初期的胃肠道症状、脑脊液中 
PCR 检出病毒核酸可帮助诊断。 

⑶巨细胞病毐性 脑炎: 本病临床少见，常见于免疫缺陷如艾滋病或长期应用免疫抑制剂的 
I 患者。 临床呈 亚急性或慢性病程,表现意识模糊、记忆力减退、情感障碍、头痛和局灶性脑损窗 
的症状和体征。约 25% 患者 MRI 可见弥漫性或局灶性内质异常。脑脊液正常或有单核细胞增 
多，蛋内增高。因患者冇艾滋病或免疫抑制的病史，体液检杳找到典型的巨细胞， PCR 检测出脑 
脊液中该病毒核酸可资鉴別。 

(4) 急性播散性脑脊 髓炎: 多在感染或疫苗接种后急性发病，表现为脑实质、脑膜、脑千、小胸 
和脊髓等部位受损的症状和体征，故症状和体征表现多样，重症患者也可有意识障碍和精冲症状。 
因病变主要在脑由质,癫痫发作少见。影像学显示皮质下脑内质多发病灶，以脑室周闱多见，分布 
不均，大小不一，新旧并存，免疫抑制剂治疗有效，病毒学和相关抗体检查阴 性:而 HSK 为脑实 ® 
病变，精神症状突出，智能障碍较明显，少数患者可有 L 1 唇疱瘆史，•般不会出现脊髓损宵的体征。 

【治疗】 

罕•期诊断和治疗是降低本病死亡率的关键,主要包括抗病璨治疗，辅以免疫治疗和对症女 
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持治疗 3 

1. 抗病毒药物治疗 

(1) 阿昔洛 1)( 尤环％ lT,a<. y (.lovi r ) :为 -种乌嘌呤衍生物，能抑制病毒 DNA 的合成。阿昔 
洛韦首先在病也感染的细胞内，经病谣胸苷激酶作用转化为单磷酸阿昔洛韦，再经宿主细胞中 
激酶作用转变 为三磷 酸4 DNA 合成的底物 2' -脱氧尿苷发生竞争，阻断病毒 D!\A 
链的合成。常用剂 M 为15〜 30mg/(ky(l), 分3次静脉滴注，连用14~21天。若病情较重，可延长 
治疗时间或 w 取公:治疗…1、疗柷不良反应冇珩妄、忘颤、皮疹、血尿、血清转氨酶暂时性升高 
等。对临床疑诊乂尤条 n:fi: 病吩学险夼的病例可用阿昔洛韦进行诊断性治疗。近年已发现对 
阿昔洛韦耐药的 HS\ 株，这类 AU 各吋试) tl_ 甲酸钠和西多福韦治疗。 

(2) 更昔洛韦 （gawirlnvir): 对阿昔洛韦耐药并有 DNA 聚合酶改变的 HSV 突变株对更昔洛 
韦亦敏感。用 W 是5〜 10mp/(k g M)， 付12小时一次，静脉滴注，疗程14〜21天。主要不良反应是 
肾功能损害和骨髓抑制 （H 1 性粒细胞、血小板减少V并与剂 S 相关，停药后可恢复。 

2 . 免疫治疗 

(1) 干扰索 ： 足细胞经病#感染后产生的一组高活性糖蛋白，具有广谱抗病毒活性，而对宿 
主细胞损害极小 ex - | •扰索治疗剂 U 为60 x 1 0 6 1 U/d ,连续肌内注射30天;亦司用 P - 千扰素 
全身用药与鞘内注射联介治疗. 

(2) 转移因子： n ] •使正常淋巴细胞致敏而转化为免疫淋巴细胞，治疗剂量为皮下注射每次1 
支，每周1〜2次： 

3. 肾上腺皮质激素对竹 I :腺皮质激素治疗本病尚有争议，但肾上腺皮质激素能控制 HSE 
炎症反应和减轻水肿，对病 怙危 重、头颅 CT 见出血性坏死灶以及白细胞和红细胞明显增多者可 
酌情使用。地塞米松10〜 15 m 卜静脉滴注，每日1次，10 〜 14 天; 或甲泼尼龙800 〜 lOOOmg , 静脉滴 
注，每日1次，迮用3〜5大后改 用泼 尼松口服 ， U 60 md # 畏顿服，以后逐渐减量。 

4. 抗菌治疗合并细傲或1%尚感染时应根据药敏结果采用适当的抗生素或抗真菌治疗 c 

5. 对症支持治疗对重症及汗迷的患者至关重要，注意维持营养及水、电解质的平衡，保持 
呼吸道通畅。必要时可小 M 输血或给予静脉高矜养;高热者给予物理降温，抗惊厥;颅内压增高 
者及时给予脱水降颅内治疗。并耑加强护理，预防压疮及呼吸道感染等并发症。恢复期可进 
行康复治疗。 

【预后】 

预后取决于疾病的严®程度和治疗是否及时。本病如未经抗病毒治疗、治疗不及时或不充 
分，病情 严重则 预后不 Gi ， 死亡率可尚达60%~80%。如发病前几口内及时给予足 M 的抗病毒 
药物治疗或病情较轻，多数患者吋治愈。但约10%患者可遗留不同程度的瘫痪、智能下降等后 
遗症。 


:、 病谣性脑膜炎 

病逛性脑膜炎 (viral meningitis ) 是一组山各种病海感染引起的脑膜急性炎症性疾病，临床以 
发热、头痛和脑膜刺激征为主贤表现。本病大多 M 良性过程。 

【病因及发病机制】 

85%〜95%病毒性脑膜炎 111 肠道病毒引起。该病岛 M 于微小核糖核酸病毒科，有60多个不 
间亚型，包括脊髓灰质炎病#、柯萨奇病毒 A 和 B、 埃可病璨等，其次为流行性腮腺炎、单纯疱修 
病毐和腺病毒。 

肠道病诲主要经粪 一LJ 途径传播，少数通过呼吸道分泌物 传播; 大部分病毒在下消化道发 
生 M 初的感染，肠道细胞 h_ 有与肠道病毒结合的特殊受体,病#经肠道入血，产生病毒血症，再 
经脉络丛俊犯脑膜，引发脑膜炎症改变、、 
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[病理】 

脑膜弥漫性增厚，镜下可见脑膜有炎性细胞浸润，侧脑室和 第四肭 室的脉络丛亦可有炎性 
细胞浸润，伴室管膜内层局灶性破坏的血管壁纤维化以及纤维化的基底软脑股炎。 

[ 临床表现] 

1. 本病以夏秋季为高发季节，在热带和亚热带地区可终年发病。儿萤多见，成人也吋罹患。 
多为急性起病，出现病毒感染的全身中毒症状如发热、头痛、畏光 JOL 痛、恶心、呕吐、食欲减退、 
腹泻和全身乏力等，并可有脑膜刺激征。病程在儿童常超过1周，成人病程可持续2周或更长 
时间。 

2. 临床表现可因患者的年龄、免疫状态和病毒种类及亚型的不同而异，如幼儿可出现发热、 
呕吐、皮疹等症状，而颈强轻微甚至缺如;手一足一口综合征常发生于肠道病遄刀型脑膜炎，非 
特异性皮疹常见于埃可病毒9型脑膜炎。 

[ 辅助检查] 

脑脊液压力正常或增高，白细胞数正常或增高，可达 （10 〜 1000) x 10 6 / L ， i | i 期以多形核细胞 
为主，8〜48小时后以淋巴细胞为主。蛋白质可轻度增高，糖和奴化物含 M 正常。 

【诊断】 

本病诊断主要根据急性起病的全身感染中毒症状、脑膜刺激征、脑脊液淋巴细胞数轻、中度 
增高，除外其他疾病等，确诊需脑脊液病原学检查。 

【治疗】 

本病是一种自限性疾病，主要是对症治疗、支持治疗和防治并发症。 对症 治疗如头痛严重 
者可用止痛药，癫痫发作可首选卡马西平或苯妥英钠，脑水肿在病诲性脑膜炎不常见，可适当应 
用甘露醇。抗病毒治疗可明显缩短病程和缓解症状， 目前针 对肠道病薜感染临床上使用或试验 
性使用的药物有免疫血清球蛋白 (immune serum globulin , ISG ) 和抗微小核糖核酸病毒药物普来 
可那立 （pleconaril )。 

二、站他病诲感染性脑病或 脑炎 

除单纯疱疹病毒性脑炎外，下面简单介绍由特定病毒^ I 起的几种脑炎或脑病，包括进行性 
多灶性白质脑病、亚急性硬化性全脑炎和进行性风瘆性全脑炎。 

(-) 进行性多灶性白质脑病 

进行性多灶性白质脑病 （progressive multifocal leucoencephalopathy ， PML ) 是- * 种由人类多瘤 
病毒中的 JC 病毒，又称乳头多瘤空泡病毒引起的罕见的亚总性致死性的脱髓鞘疾病。常发生 
于细胞免疫功能低下的患者。 • 

病理改变以中枢神经系统脑白质内 I "■泛 多灶性部分融合的脱髓鞘病变为卞。 

亚急性或慢性起病，常以人格改变和智能减退起病，其他神经系统症状和体征包括偏瘫、感 
觉异常、视野缺损、共济失调等。 

脑电图显示非特异的弥漫性或局灶性慢波; CT 可发 现内质 内多灶性低密度区，无增强 效应; 
MRI 可见病灶部位 T 2 均质高信号， T , 低信号或等信号。 

本病缺乏有效的治疗方法， a - 千扰素可试用于本病治疗。病程通常持续数月,80%的患者 
于9个月内死亡。 

(二）亚急性硬化性 全脑炎 

亚急性硬化性全脑炎 (subacute sclerosing panencephalitis , SSPE 堤由麻疮缺陷病毒感染所致， 
发病率约为 (5 〜 10)/100 万儿童。 

本病多见于12岁以下的儿童，患儿2岁前常患过麻疹，经6〜8年的 X 症状 朗后隐 匿起病, 
缓慢进展，不发热。临床可 分为: ①早 期: 表现为认 知和子 /为改变，如健忘、学 > J 成绩下降、淡漠、 
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注意力不集中、性格改变、处、>:不安等；②运动障 碍期： 数周或数月后岀现共济失调、肌阵挛（响 
声可诱发）、舞蹈 T •足除动、叽张力障碍、失语和失用症，也可有癫痫 发作; ③强 直期： 肢体肌强 
直，腱反射亢进， Bahinski 征阳性，去皮质或去大脑强直，可有角弓反张，最终死于合并感染或循 
环衰竭。 

辅助检查脑竹液细胞数、逛「 V ®、糖正常，免疫球蛋白增高，可出现寡克 隆带; 血清和脑 
脊液麻疹病逛抗体升 A « r < n [ im 可见 2 〜 3 次/秒慢波同步性暴发，肌阵挛期5~8秒出现一次。 
CT 示皮质蒌缩和多个或中.个 W 灶性广1质低密度病灶，脑室扩大。 

目前尚无冇效的治疗//法，以支持疗法和对症治疗为主，加强护理，预防并发症。患者多在 
1 〜 3年内死亡，偶有持续10汁:以 I •.的病例： 

(三） 进行性风疼全随炎 

进行性风疮全脑炎 （progressive ruholla panenrephalitis ， PRP ) 是由风疼病毒感染引起的儿童 
和青少年的慢性脑炎。多为左天性风疹感染.在全身免疫功能低下时发病，少数为后天获得性 
感染。自风疹疫苗应川以来，本病发病非常罕见。 

本病约在20岁发病 ，行 为改变、认知障碍和痴呆常为苜发症状，小脑性共济失调明显，癫痫 
和肌阵挛不明显，无头痛、发热和颈强贳等症状。病程与 SSPE 相似，发展至昏迷、脑干受累于数 
年内死亡。 

脑电图为弥漫性慢波，无周期性。 CT 可见脑室扩大。脑脊液淋巴细胞增多和蛋白升高；血 
洁和脑脊液抗风疹病:靡抗沐滴度升高。 

本病应注意与 SSPE 鉴别。 R 前无特异治疗。 

第二节细菌感染性疾病 

由于各种细 倘 M •密神经系统所致的炎症性疾病称为神经系统细菌感染。细菌感染是神经 
系统常见疾病之一，病原菌常常位袭力强，可位犯中枢神经系统软脑膜，脑、脊髓实质，或感染邻 
近的组织如静脉窦、周 m 神经等。本节将对神经系统常见的细菌感染性疾病进行讨论和叙述。 

' 化脓性删货炎 

化脓性脑膜炎 （pumlent meningitis ) 是由化脓性细菌感染所致的脑脊膜炎症，是中枢神经系 
统常见的化脓性感染。通常总性起病，好发于婴幼儿和儿童。 

【病因及发病机制】 

化脓性脑膜炎最常见的致病菌为肺炎球菌、脑膜炎双球菌及流感嗜血杆菌 B 型，其次为金 
黄色葡萄球菌、链球菌、大肠杆蘭、变性杆菌、厌氧杆菌、沙门菌及铜绿假单胞菌等。 

感染的来源可因心、肺以及其他脏器感染波及脑室和蛛网膜下腔系统，或由颅骨、椎骨或脑 
实质感染病灶直接蔓延引起，部分也可以通过颅骨、贫窦或乳突骨折或神经外科手术侵入蛛网 
膜下腔引起感染，由腰椎穿刺引起者罕见。 

致病细菌经血液循环佼入蛛网膜下腔后，由于缺乏有效的免疫防御，细菌大量繁殖，菌壁抗 
原成分及某些介导炎性反应的细胞因子刺激血管内皮细胞，促使中性粒细胞进入中枢神经系 
统，诱发一系列软脑膜的炎性病理改变。 

【病理】 

基本病理改变是软脑膜炎、脑膜血管充血和炎性细胞授润。表 现为: ①软脑膜及大脑浅表 
血管充血，脑表而被蛛网膜下腔的大 M 脓性渗出物所览盖，脑沟及脑基底池脓性分泌物沉积； 
②脑脱 有炎性 细胞 M 润，¥期以中性粒细胞为主，耵期则以淋巴细胞、浆细胞为主，成纤维细胞 
明 a 增多; ③蛛网膜 f 腔出现大 m •多形核细胞及纤维蛋 ri 渗出物，蛛网膜纤维化.渗出物被局部 


第十章中枢神经系统感染性疾病 


包裹; ④室管膜和脉络膜有炎性细胞浸润，血管充血，严重者有静脉血栓形成;⑤脑实质中偶有 
局灶性脓肿存在。 

【 临床表现】 

各种细菌感染引起的化脓性脑膜炎临床表现类似，主要如下： 

1 . 感染症状 发热、寒战或上呼吸道感染表现等。 

2 . 脑膜刺激征 表现为颈项强直， Kemig 征和 Bmdzinski 征阳性但新生儿、老年人或昏 
迷患者脑膜刺激征常常不明显。 

3. 颅内压增高 表现为剧烈头痛、呕吐、意识障碍等。腰穿时检测颅内 H (明敁升高，有的在 
临床上甚至形成脑疵。 

4. 局灶症状 部分患者可出现局灶性神经功能损害的症状，如偏、失语等： 

5. 其他症状 部分患者有比较特殊的临床特征，如脑膜炎双球菌脑膜炎 （ 义称流行性脑脊 
髓膜炎）菌血症时出现的皮疹，开始为弥散性红色斑丘疹，迅速转变成皮肤瘀点，主要见于躯干、 
下肢、黏膜以及结膜，偶见于手掌及足底。 

[ 辅助检查] 

1 . 血常规检查白细胞计数增加，通常为 （10 〜 30) x 10 9 / L ， 以中性粒细胞为主，偶可正常或 
超过 40 x 10 9 / L 。 

2 . 脑脊液检查 压力常 升高; 外观混浊或呈 脓性; 细胞数明显升高，以 1 P 性粒细胞为主，通 
常为 （1000-10 000) x lOVL ; 蛋白质 升高; 糖含量下降，通常低于 2.2 mmol / L ;^ (化物降低。涂片革 
兰染色阳性率在60%以上，细菌培养阳性率在80%以上。 

3 . 影像学检查 MRI 诊断价值高于 CT ， 早期 可正常 ，随病情进展 MRI 的 T , 加权像上显示 
蛛网膜下腔卨信号，可不规则强化 ， T 2 加权像呈脑膜高信号。后期可显示弥散性脑膜强化、脑水 
肿等。 

4. 其他 血细菌培养常可检出致病菌;如有皮肤疲点，应活检并彳 f 细菌染色检查。 

【诊断】 

根据急性起病的发热、头痛、呕吐，查体有脑膜刺激征，压力升高、内细胞明显升高，即应考 
虑本病。确诊须有病原学证据，包括细菌涂片检出病原菌、血细菌培养阳性等。 

【鉴别诊断】 

1 . 病毒性脑膜炎 脑脊液白细胞计数通常低于 1000 x 10 VL ， 糖 及鉍化 物一般正常或稍低， 
细菌涂片或细菌培养结果阴性。 

2 . 结核性脑膜炎 通常亚急性起病，脑神经损害常见，脑脊液检查内细胞计数升高往往不 
如化脓性脑膜炎明显，病原学检查有助于进一步鉴别。 

3. 隐球菌性脑膜炎 通常隐匿起病，病程迁延，脑神经尤其是视神经受累常见，脑脊 液内细 
胞计数通常低于500 x 10 6 / L , 以淋巴细胞为主，墨汁染色可见新型隐球菌，乳胶凝集试验可检测 
出隐球菌抗原。 

【治疗】 

1 . 抗菌治疗 应掌握的原则是及早使用抗生素，通常在确定病原菌之前使用广谱抗生素， 
若明确病原菌则应选用敏感的抗生素。 

(1) 未确定病原蘭 G 代头孢的头孢曲松或头孢噻肟常作为化脓性脑膜炎首选用药，对脑膜 
炎双球蘭、肺炎球睹、流感嗜血杆菌及 B 型链球菌引起的化脓性脑膜炎疗效比较肯定。 

(2) 确定病 原菌: 应根据病原菌选择敏感的抗生素。 

1) 肺炎球 菌:对 靑霉索敏感者可用大剂 i 青孬索，成人每天2000 万〜2400万 U ， 儿童每天 
4() 万 U / kg ， 分次静脉滴注。对青设素耐药者，可考虑用头孢曲松，必要时联合万 古霉 素治疗。2 
周为一疗程，通常开始抗生素治疗后24〜36小时内复查脑脊液，以评价治疗效果， 
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2 ) 脑膜炎球附 ： N 选 々沿射 ，耐药片选用头孢噻肟或头孢曲松，可 与氨苄 西林或鉍霉素联 
用：对靑铝索或 p - 内酰 胺尨抗卞尜过敏片可用 a ©#: 

3) 舉兰阴性杆蘭：对铜绿假单胞 W 引起的脑膜炎可使用头孢他陡，其他革兰阴性杆菌脑膜 
炎可用头孢曲松、头孢嗨时或头孢他啶，疗程常为3阓。 

2. 激素治疗 激泰 " f 以抑制炎性细胞囚 j 1 的释放，稳定血脑屏障。对病情较重且没有明显 
激素禁忌证的患 Vt " r 芩虑 Q 川通常给 f •地宽米松 10 mg 静脉滴注，连用3~5天。 

3. 对症支持治疗 硕内 nd 片吋脱水降顷内压：萵热者使用物理降温或使用退热剂。癫 
痫发作者给予抗_痫釣物以终止发作 

【预后】 

病死率及致残韦较 m / u ' M 則 K ] W 、 机体怙况和是否及早有效应用抗生素治疗密切相关。 
少数患者可遗留智力陴辟、痛_、脑积水等肟遗症。 

:、 结核性 脑股炎 

结核性脑膜炎 （tuhmulmis mt 、 ningitis ， TBM ) 是由结核杆菌引起的脑膜和脊膜的非化脓性炎 
症性疾病。在肺外结核屮大约 钉 57c- \ 57c 的患者累及神经系统，其中又以结核性脑膜炎最为 
常见，约占神经系统结核的70%近年来， ! y 结核杆菌的基因变异、抗结核药物研制相对滞后和 
AIDS 病患者的增多，1^1内外结核病的发病率及病死率逐渐增高。 

【 病因及发病机制】 

TBM 约占全身性结核病的61结核杆歯经血播散后在软脑膜下种植，形成结核结节，结节 
破溃后大 M 结核菌进入蛛网膜_ K 腔引起 TBM , 

【病理】 

脑底处破裂的结核结节周 I 制结核性渗出物在蛛网膜下腔中扩散，至基底池和外侧裂。光镜 
下渗出物由纤维蛋络中带杏不 I 句数:细菌的多形核细胞、巨噬细胞、淋巴细胞和红细胞组 
成。随着疾病的进展，淋巴细胞和结缔组织占优势。渗出物经过的小动脉和中动脉，以及其他 
一些血管（毛细血符和静脉）可被感染，形成结核性血管炎，导致血管堵塞，引起脑梗死。慢性感 
染时，结核性渗出物吋使基底池、第四脑室流岀通路阻塞，引起脑积水。 

【 临床表现】 

多起病隐匿，慢性病程，也可急性或亚急性起病，可缺乏结核接触史，症状往往轻重不一，其 
向然病程发展一般衷现为： 

1 . 结核中毒症状 低热、盗汗、食欲减退、全身倦怠无力、精神委靡不振。 

2. 脑膜刺激症状和颅内压增高 早期表现为发热、头痛、呕吐及脑膜刺激征。颅内压增高 
在# 期 由 于脑膜、脉络丛和室管膜炎性反应，脑脊液生成增多，蛛网膜颗粒吸收下降，形成交通 
性脑积水所致。颅内)上多为轻、中 度增傷 ，通常持续1〜2周。晚期蛛网膜、脉络丛粘连，呈完全 
或不完全性梗阻性脑积水， 颅内汛 多明显增高，表现头痛、呕吐和视乳头水肿。严重时出现去脑 
强直发作或去皮质状态。 

3. 脑实质 损害如 B 期未能及时治疗，发病4 〜 8 周时常出现脑实质损害症状，如精神萎靡、 
淡漠、谵妄或妄想，部分性、全身性癫痫发作或癫痫持续状态，昏睡或意识模糊;肢体瘫痪如因结 
核性动脉炎所致，可呈卒中样发病，岀现偏瘫、交义_ 等； 如屮结核瘤或脑脊髓蛛网膜炎引起，表 
现为类似肿瘤的慢性_痪、 

4. 脑神经损害 颅底炎性渗出物的刺激、粘连、 Hi 迫，可致脑神经损害，以动眼、外展、面和 
视神经 M 易受累，表现视力减退、复视和面神经麻痹等。 

5. 老年人 TBM 的特点 头痛、呕吐较轻，颅内 H (增 G 症状不明显，约半数患者脑脊液改变 
不典增，但在动脉硬化祯础 I •.发生结核性动脉内膜炎|衍引起脑梗死的 较多。 
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[ 辅助检查] 

血常规检查大多正常，部分患者血沉可增高，伴有抗利尿激尜异常分泌综合征的患者可出现 
低钠和低氯血症。约半数患者皮肤结核菌素试验阳性或胸部 X 线片可见活动性或陈旧性结核感 
染证据。脑脊液压力增高可达 400mmH 2 0 或以上，外观无色透明或微贽，靜 K 后可有薄膜 形成； 
淋巴细胞数显著增多，常为 (50-500) x 10 6 /L; 蛋白质增高，通常为 1 〜 2g/I .， 糖及奴化物下降，典型 
脑脊液改变可高度提示诊断。脑脊液抗酸染色仅少数为阳性，脑脊液培养出结核蘭可确诊，但需 
大量脑脊液和数周时间。 CT 和 MRI 可显示基底池、皮质脑膜、脑实质多灶的对比增强和脑积水。 

【诊断及鉴别诊断】 

1. 诊断根据结核病病史或接触史，出现头痛、呕吐等症状，脑膜刺激征，结合脑脊液淋巴 
细胞数增多、蛋白质增高及糖含量减低等特征性改变，脑脊液抗酸涂片、结核分枝杆菌培养和 
PCR 检查等可作出诊断。 

2009年结核性脑膜炎国际专家共识将临床表现、脑脊液检查、脑影像学检査及其他神经系 
统外结核的证据给予评分(表10-1)，制定了结核性脑膜炎的诊断标准（表10-2)。 


表 10-1 结核性脑膜炎 (2009 年）的诊断评分 

各种标准 诊断评分 

临床标准 最大分值=6 

症状持续时间 >5 天‘ 4 

有结核的全身症状 （ 以下一项或多项) :体 m 下降(儿童生长缓慢)，盗汗，或彳寺续咳嗽 >2周 2 

过去1年内有肺结核接触史或结核菌素皮下试验阳性或7-干扰岽释放试验阳性（仪 2 


<10岁儿童） 

局灶性神经功能缺损(不包括脑神经麻痹） 1 

脑神经麻痹 1 

意识障碍 1 

脑脊液标准 扱大分值=4 

外观清亮 1 

细胞数：10〜 500 /M 1 

淋巴细胞占优势（ >50%) 1 

蛋白质 > lg/L 1 

脑脊液葡萄糖与血浆葡萄糖比例 <50%或脑脊液葡萄糖 <2.2 mmol/L 1 


脑影像学标准 M 大分值=6 

脑积水 1 

脑膜强化 2 

结核瘤 2 

脑梗死 1 

增强前颅底高信号 2 

其他部位结核的证据 最大分值=4 

胸 X 线片显示有活动性结 核:肺 结核征 (2 分); 粟粒性结核 (4 分） 2/4 

CT / MRI / 超声在 CNS 外发现结核灶 2 

痰、淋巴结、胃刷洗液、尿液、血培养显示抗酸染色阳性或结核分枝杆菌培养阳性 4 

神经系统外结核菌核酸检测阳性 4 

排除诊断 


根据患者的年龄、免疫状态及地域分布应行相应的微生物学(染色、培养、核酸检测)、血淸 
学或病理学检丧排除以下 疾病: 化脓性脑膜炎、隐球菌性脑膜炎、梅毒性脑膜炎、病海性脑 
膜脑炎、脑型疟疾、寄生虫性或嗜酸性粒细胞脑膜炎(广东住血线虫、棘颚 M 线虫、< J 蛔虫 
病、囊虫病)、脑 G 形虫病、细萌性脑脓肿、恶性肿瘤(淋巴瘤) 
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表1 0-2 结核性脑膜炎 (2009 年） 的诊断标准 

临床诊断 标准： U 济以卜 - ilrt 多项职 i 膜炎的症状和体?头痛、易激惹、呕吐、发热、颈强直、抽搐、局灶 
性神经功能缺损、旮 iMP 初 W 或倦总 

结核性脑膜炎的分 类： 

确诊的结核性■脱炎 （drrmitc TBM) 

患者应符介 A 或 B 的敁 准: 

A. 符合临床标准，同时 H.ft 以下一项或多项: 

1. 脑脊液屮查到抗酸杆1诗 

2 . 脑竹液结核闲培养 m 性 

3. 或肭脊液结核蘭核酸 检测 阳性 

b . 脑或 m 鉛屮发现抗酸扦 mi: 技 1 iK 性病观改变，同时有临床征象和相应的脑脊液改变或尸检呈 
脑脱炎改变 

很可能的结核性脑 脱炎 (proI>ablr TBM) 

符合临床标准，同时 H 侪: 

1. 临床评分会10分（无脑影像学) 

2. 或临床评分会12分(冇脑毖像学) 

3. 脑脊液或脑影像学评分至少 2 分 

4. 排除 K •他脑膜炎 

可能的结核性脑脱炎 （possible TB\1) 

符合临床标准，同时 K- 备： 

1- 临床评分6〜9分（无脑影像学） 

2. 或临床评分6〜11分（冇脑影愧学） 

3. 排除_其他脑膜炎 

4. 未行腰穿或脑影像学检杏不得沴断或排除可能的结核性脑膜炎 
无结核性脑膜炎 

已有其他疾病的诊断成立，X确诊的结核性脑膜炎或令人信服的二元疾病征象 


2 . 鉴别诊断 与隐球菌脑膜炎鉴别，两者的临床过程和脑脊液改变极为相似，应尽量寻找 
结核菌和新沏隐球賭感染的实验室证据。还需要与脑膜癌病相鉴别，后者系有身体其他脏器的 
恶性肿瘤转移到脑膜所致，通过全面检赍吋发现颅外的癌性病灶。极少数患者合并脑结核瘤， 
表现连续数周或数月逐渐加重的头痛，伴存痫性发作及急性局灶性脑损伤，增强 CT 和 MW 显 
示大脑半球等部位的单发病灶，脑脊液检查通常多为正常，此时需要与脑脓肿及脑肿瘤相鉴别。 

【治疗】 

本病的治疗原则是单期给药、合理选药、联合用药及系统治疗，只要患者临床症状、体征及 
实验室检查高度提示本病，即使抗酸染色阴性亦应立即开始抗结核治疗。 

1 • 抗结核治疗 异烟餅 （ isonic'.otinyl hyclrazide ， INH )、利福平 （rifampicin , RFP ) 、 N 比曝醜胺 
( pyrazinamide, PZA ) 或乙胺 j 醇 （ ethambutol ， EMB )、 链梅素 ( streptomycin , SM ) 是治疗 TBM 最有 
效的联合用药方案（表10-3)，儿童因乙胺丁醇的视神经毒性作用、孕妇因链霉素对听神经的影 
响而尽最不选用。 


表 103 主要的一线抗结核药物 


药物 

儿童日用量 

成人日用量 

用药途径 

用药时间 

异烟胼 

1 0 〜 20 mg/kg 

600 mg ， 1 次 / 日 

静脉， U 服 

1 〜 2年 

利福平 

1 0~20 nig/kg 

450 〜 600 mg ，1 次 / tl 

口服 

6 〜 12个月 

吡嗪酰胺 

20 〜 30 mg/kg 

1500 mg / d ,500 mg ,3 次 / li 

I ! UK 

2 〜 3个月 

乙胺丁醇 

15—20 mg/kg 

750 mg , 1 次 / HI 

n 服 

2 〜 3个月 


2()~30 m^/kg 

750 mg , 1 次 / H 

肌注 

3 〜 6个月 
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( 1 ) 异烟 胼:异 烟肼可抑制结核杆菌 DNA 合成，破坏菌 体内酶 活性，对细胞内、外结核杆菌 
均有杀灭作用。无论脑膜有无炎症，均能迅速渗透到脑脊液中_单独 A 用易产生耐药性。主要 
不良反应有末梢神经炎、肝损害等。 

(2) 利福 平:利 福平与细菌的 RNA 聚合酶结合，干扰 mRNA 的合成，抑制细菌的生长繁殖，导 
； 致细菌死亡。对细胞内外结核杆菌均有杀灭作用。利福平不能透过正常的脑膜，只部分通过炎性 
j 脑膜，是治疗结脑的常用药物。单独应用也易产生耐药性。主要不良反应 打肝 说性、过敏反应等。 

(3) 吡嗪酰 胺:在 酸性环境中杀菌作用较强 ， P H 5.5 时杀菌作用圾强，能杀灭酸性环境中缓 
慢生长的吞噬细胞内的结核杆菌，对中性和碱性环境中的结核杆荫几乎无作用_吡嗪酰胺渗入 

| 吞噬细胞后进入结核杆菌体内，菌体内的酰胺酶使其脱去酰胺基，转化为吡嗪酸而发挥杀菌作 
用。吡嗪酰胺能够自由通过正常和炎性脑膜，是治疗结核性脑膜炎的泯要抗结核药物。主要不 
良反应有肝损害、关节酸痛、肿胀、强直、活动受限、血尿酸增 加等： 

(4) 乙胺丁醇 :与二 价锌离子络合，千扰多胺和金厲离子的功能，影响戊糖代谢和脱铽核糖 
I 核酸、核苷酸的合成，抑制结核杆菌的生长。对生长繁殖状态的结核杆菌有作) U ， 对静止状态的 
| 细菌几乎无影响。主要不良反应有视神经损害、末梢神经炎、过敏反;、 V: 等 V 

(5) 链 霉素： 为氨基糖苷类抗生素，仅对吞噬细胞外的结核傲有杀灭作用，为半效杀蘭药。 
主要通过干扰氨酰基 - tRNA 与核蛋白体 30 S 亚单位结合，抑制 70 S k 合物的形成，抑制肽链延 
长、蛋白质合成，致细菌死亡 。 链霉素能透过部分炎性的血脑屏障，是结核性脑膜炎早期治疗的 
重要药物之一。主要不良反应有耳毒性和肾毒性。 

WHO 的建议应至少选择三种药物联合治疗，常用异烟肼、利福平和吡嗪酰胺,轻症患者治 
疗3个月后可停用吡嗪酰胺，再继续用异烟胼和利福平 7 个月耐药诩株可加用第四种药如链 
霉素或乙胺丁醇。利福平不耐药蘭株，总疗程9个月已 足够; 利福平耐药蘭株需连续治疗 18-24 
个月。由于中围人为异烟肼快速代谢型，成年患者每日剂设可加至900〜 1200 mg ， 但应注意保肝 
治疗，防止肝损害并同时服用维生素 B 6 以预防该药导致的周围祌经病 7 

2. 皮质类固醇激素用于脑水肿引起的颅内压增高，伴局灶性神经休征和蛛网膜下腔阻塞 
的重症患者，可减轻中#症状，抑制炎性反应及减轻脑水肿。成人常选用泼 M 松 60 mg 口服，3~4 
周后逐渐减量，2 〜 3周内停药。 

3. 药物鞘内注射蛋內质定量明显增高、有早期椎管梗阻、肝功能异常致使部分抗结核药 
物停用、慢性、复发或耐药的情况下，在全身药物治疗的同时可辅以鞘内注射，异烟肼 50 mg 、 地 
塞米松5〜 10 mg 、 a - 糜蛋打酶 4000 U 、 透明质酸酶 1500 U ，每隔2〜3天1次，注药宜 缓慢; 症状消 
失后每周2次，体征消失后1〜2周1次，直至脑脊液检查正常。脑脊液压力较高的患者慎用此法。 

4. 降颅内压颅内压增高者可选用渗透性利尿剂，如20%甘磘醇、甘油果糖或甘汕盐水 
| 等，同时需及时补充丢失的液体和电解质。 

5. 对症及全身支持治疗对重症及昏迷的患者至关重要，注意维持营养及水、电解质的平 
衡，保持呼吸道通畅。必要时可小 M 输血或给予静脉高背养；高热者给予物理降温,抗惊厥;并 
:加强护理，预防疮等并发症 。 

【预后】 

预后与患者的年龄、病情、治疗是否及时冇关，发病时昏迷是顶后+良的 iT 要指征；临床症 
状体征完全消失，脑脊液的细胞数、蛋 广1 质、糖和氣化物恢复正常提示预后良好即使经过迠 
的治疗，仍有约1/3的 TBM 患者死亡。 

第三节新型隐球菌脑膜炎 

新别隐球蘭脑膜炎 （ cryptor.orrnsis meningitis ) jiz 中枢神经系统 M 常见的爲傲感染，由新 別隐 
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球菌感染引起，极价 屯 ，私 i _ 死书 A 木病发病率虽低，怛临床表现与结核性脑膜炎颇相似，故临 
床 常易误 i 參. 

【 发病机制】 

新型隐球 i ' w 广泛分尔 -]• n 然界，如水果、奶类、土壤、鸽粪和其他鸟类的粪便中，为条件致病 
菌，当宿主的免疫力低卜时致病鸽子 fi 丨其他鸟类可为中间宿主，鸽子饲养者新型隐球菌感染 
发生率要比-•般人群 A 出 iLf ^ 新喂隐球 lW (:\ s 感染可单独发生，但更常见于全身性免疫缺陷 
性疾病、慢性以竭忭疾病时，如伏 f ! i : 性&疫缺陷综合征、淋巴肉瘤等。最初常感染皮肤和黏膜， 
经上呼吸逍 fi •入沐内 
【病理】 


大体可见脑脱广泛增 Mfn 血赀充血屬组织水肿，脑回 变平脑 沟和脑池可见小的肉芽肿、 
结节和脓肿，蛛 m 脱卜腔内灯股 mu 出物，脑室扩大。镜下早期病变可见脑膜有淋巴细胞、单核 


细胞浸润，在脑脱、脑池、脑屯 fn 脑实质中可见大 M 的隐球菌菌体，但脑实质很少有炎性反应。 

【临床表现】 

1 • 起病隐匿，进 M 缓慢：V •.卽 if 行不规则低热或间歇性头痛，后持续并进行性 加重; 免疫功 


能低下的患奔可呈总性发病，常以发热、头痛、恶心、呕吐为首发症状。 

2. 神经乐统多数; iA 片丫」 Hjj 显的颈强直和 Kemig 征。少数出现精祌症状如烦躁不安、 
人格改变、记忆哀退：大脑、小脑或脑干的较大肉芽肿引起肢体瘫痪和共济失调等局灶性体征。 
大多数患者出现须内) k 增 I :’池状和沐征，如视乳头水肿及后期视神经萎缩，不同程度的意识障 

碍，脑室系统梗阻出现 M 积水。由于_嘯蛛网膜下腔渗出明显，常有蛛网膜粘连而引起多数 
脑神经受损的症状，常累及听神经、而冲经和动眼神只； 

【辅助检查】 

1- 脑脊液检查佧力常增商，淋巴细胞数轻度、中度增多，一般为 （10 〜 500 ) x io fi /L, 以淋巴 
细胞为主，蛋1:1质 H 出:増尚，糖含 M 降低。脑脊液离心沉淀后涂片做墨汁染色，检出隐球菌可确 
定诊断。脑脊液真菌培养亦是常用的检查方法。 


2. 影像学检查和 MR1 可帮助诊断脑积水。多数患者的肺部 x 线检查可有异常，可类 
似于结核性病灶』市炎样改变或肺部占位样病灶。 


【诊断及鉴别诊断】 

1 .诊断诊断依据慢性消耗性疾病或金身性免疫缺陷性 疾細彳 病史，慢性隐匿病程，临床 
表现脑膜炎的症状和体征，脑脊液墨汁染色检出隐球菌可确诊。 

2 -鉴别诊断由于本病与结核性脑膜炎的临床表现及脑脊液常规检查的结果非常相似，故 
临床常常容易误诊，脑脊液病原休检查可鉴别。也要注怠与部分治疗的化脓性脑膜炎、其他的 
A. 菌感染性脑膜炎和细菌性脑脓肿相鉴別。根据临床特点及病原学检测结合影像学检测手段 
不难进行鉴别。 

【治疗】 

1. 抗真菌治疗 


(1) 两性霉素 B: 是 R 前药效最强的抗莴菌药物，但因其不良反应多且严重，主张与 5- M 胞 
嘧啶联合治疗，以减少其用 量； 成人首次用两性锯索 B 1〜 2mg/d， 加入5%葡萄糖液 500ml 内静脉 
滴注,6小时 滴完； 以后每 |:i 增加剂量2〜 5m g ，直至 lm g /(kpl)， 通常维持12 周; 也可经小脑延髓 
池、侧脑室或 椎管 内给药，以增加脑的局部或脑脊液中药物浓度 7 该药副作用较大，可引起 高热、 
寒战、血栓性静脉炎、头痛、恶心、呕吐、血压降低、低钾血症、氮质血症等，偶可出现心律失常、癫 
痫发作、「I细胞或血小板减少等。 

⑵氟康唑 （fluconazole): 为广谱抗真菌药，耐受性好,「I服吸收良好，血及脑脊液中药浓度 
A， 对隐球餾脑脱炎有特效，每 H 200~400mo：J^|| j 次「I服,5〜10天血药浓度可达稳态，疗程一 
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般6~12个月。不良反应为恶心、腹痛、腹泻、胃肠胀气及皮疹等， 

(3) 5-氟胞嘧啶 （ llu C ytc ) S i ne ，5- FC ) : 可干扰真菌细胞中嘧啶生物合成单用疗效差，且易产 
生耐受性，与两性霉素 B 合用可増强疗效，剂贵50〜 150 mg /( kg « d )， 分3〜4次，一疗程为数周至数 
月。不良反应有恶心、厌食、白细胞及血小板减少、皮疹及肝肾功能损害. 

2 . 对症及全身支持治疗 颅内压增高者可用脱水剂，并注意防治 脑疝； 有脑积水者可行侧 
脑室分流减压术，并注意水电解质平衡。因本病病程较长，病情 ® ，机体慢性消耗很大,应注意 
患者的全身营养、全面护理、防治肺部感染及泌尿系统感染。 

【预后】 

本病常进行性加重，预后不良，死亡率较高。未经治疗者常在数月内死亡，平均病程为6个 
月。治疗者也常见并发症和神经系统后遗症，可在数年内病情反釔缓解和加取。 

第四节朊蛋白病 

脫蛋白病 （prion disease ) 是一类由具传染性的 /} 元蛋白 (prion prolein ， PrP ) 所致的中枢神经系 
统变性疾病，由于这类疾病的特征性病理学改变是脑的海绵状变性，故又称为海绵状脑病。它 
是一种人畜共患、中枢神经系统慢性非炎症性致死性疾病。 

1995年英国发现疯牛病 （mad cow disease , MCD ) 以来，迄今已在许多_家流彳』•，新的人类 
海绵状脑病变异荆的发现再次引起了国际医学界的极大重视 c Prusiner 研究证实，该类疾病是 
由一种既具有传染性又缺乏核酸的非病毒性致病因子朊蛋白所致。 P !， P 高度耐受萵压消毒或甲 
醛溶液等常规理化处理，须采用特殊高压消毒程序或次氣酸钠（漂「1粉）消燕。 

人类 PrP 由位于第20号染色体短臂上的 PRNP 基因所编码，有两种异构体，分別是存在于 
正常细胞的 PrF 和引起动物及人类 朊蛋广 1病的 PrP Sf c 两种异构体的序列并无差別，但蛋 A 的 
空间构型不同， PrF 是一种细胞内膜结合蛋白，是保持神经系统信息传递外吋缺少的電要物质。 
若 PrF 基因发生突变，则可使可溶性的 PrF 转化为 PrP ' PrP " 不仅存在于细胞内膜，在细胞外 
的淀粉样蛋白丝和斑块中也有发现， PrP % 还可促进 PrP r 转化为 PrP st 。人体内 PrP sr 的增殖可能 
是一个 PrF 分子与一个 PrP f 分子结合，形成一个杂合二聚体(或三聚休)，此二聚体会转化成两 
个 PrP c 分了，以后便依此呈指数增殖。 

人类朊蛋内病病因有两个方 面:一 方面为外源性朊蛋白的感染，主要为携带朊蛋白的动物 
和少数的医源性感染，途径主要是通过破损的皮肤黏膜侵入人休，而新近的研究结果提示消化 
道也可能是朊蛋白的感染途径 之一; 另一方面为遗传的朊蛋白基因突变引起。 

目前已知的人类版蛋白病主要有 Creutzfelflt - Jakoh 病 （ CJD )、 Kuru 病 Xerstmann - Straussler 综 
合征 （ GSS ) 、家族性致死性失眠症 （ FFI )。 

•、 Creotzifeldt - Jakol ) 病 

Creutzleldt - Jakof ) 病 （ CJI 3) 是最常见的人类朊蛋白病，主要累及皮质、基底核和脊髓，故又称 
皮质一纹状体一脊髓变性 （corticostriatospinal degeneration ) G 临床以进行性痴呆、肌阵擎、锥体來 
或锥体外系损伤症状为主要表现。本病呈全球性分布，发病率为1/100万。患者多为中老年人， 
平均发病年龄60岁。 

[病因及发病机制】 

cjd 的病因为外源性朊蛋 ri 感染和内源性朊蛋 a 基因突变 j 卜源性朊蛋「 I 感染可通过角膜、 
硬脑膜移植，经肠道外给予人生长激素制剂和埋藏未充分消毒的脑电极等而传播. f •术室和病 
理实验室 I :作人员以及制备脑源性生物制品者要提高瞥惕，医务人员;、 v : 避免身休破损处、结脱 
和皮肤与患者的脑脊液、血液或组织相接触。变异觀 CJI ) 患者脑组织的动物传染实验证实, JJ ； 
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与疯牛病 （ M (： n ) H Yj I 川以的祌系特异性.变异型 cjd 被认为是牛海绵状脑病即疯牛病传播给 
人类所致：内源性发病原 N 为家胙性 rji ) 患者向身的朊蛋白基因突变导致，为常染色体显性遗 
传。健康人体内存在的 iK 常的朊蛋内，即 PrP \ 在外来致病的朊蛋白或遗传性突变导致 PrF 变 
为 PrP # 时， PH 〃 会促进 PrP 转化；越来越多的 PrF l V 致使神经细胞逐渐失去功能，导致神经细 
胞死亡，而引起中枢沖经系统发生病变。 

【病 理] 

大体可见躺 m 海绵状变，皮 Mi 、 fim 髓蒌缩 变性; 显微镜下可见神经元丢失、星形胶 
质细胞增生、海绵状变 tk ， 即细胞胞质中空泡形成和感染脑组织内可发现异常 PrP 淀粉样斑块， 
无炎性反应。 变! rf •咽 rji ) 的病 H 学改变为海绵状变性以丘脑最为明显，且海绵状区域出现的 
PrP 阳性的淀粉样斑块 M 传统的类喂不同: 

【临床 表现] 

CJD 分为散发咽 、阪源 喂 （ 获 W ®)、 遗传型和变异型四种类型。80%〜90%的 CID 呈散发型。 
发病年龄为25〜78岁，平均58岁，贝女均可罹患。 

1 . 患者 多隐匿 起病，缓慢进 彳 m •:发展，临宋可分为以下 三期： 

(1) 初期 ：衷现 为易疲*、注: S 力不集中、失眠、抑郁和记忆减退等类似神经衰弱和抑郁症的 
表现，可有头痛、眩錐、共济失调等。 

(2) 中期： 大脑皮质、锥沐外系、锥体朿及小脑受损的症状交替或相继出现。大脑皮质受损 
表现为进行性痴呆，一旦出现记忆障碍,病情将迅速进展，患者外出找不到家，人格改变，痴呆， 
可伴有失语、皮 质宵； 锥体外系受损的表现为面部表情减少、靈颤、动作缓慢、手足徐动、肌张力 
增高等。小脑受损出现共济失调、步态不稳。脊髓前角细胞或锥体束损害可引起肌萎缩、肌张 
力增高、腱反射亢进 . Bahinski 征阳性。此期约2/3患者出现肌阵挛，最具特征性。 

(3) 晚期： 出现尿失禁、无动性缄默、昏迷或去皮质强直状态，多因压疮或肺部感染而死亡。 

2. 变异型 CJD 特点是发病较旱（平均约30岁)，病程较长 （> 1年)，小脑必定受累出现共 
济失调，早期突出的粕神异常和行为改变，痴呆发生较晚，通常无肌阵挛和特征性脑电图改变。 

[ 辅助检查】 

1. 免疫荧光检测脑脊液中 14-3-3 蛋白可呈阳性。脑组织大景神经元破坏可导致 14-3-3 蛋 
白释出至脑脊液，如 CJD 、脑梗死急性期及脑膜脑炎发病过程中。排除其他病可作为临床诊断 
可疑 CJD 患者的重要 指标; 也可检测血淸 S 100 蛋白，因 CJD 患者 S 100 蛋白随病情进展呈持续 
性增高。 

2 . 疾病中晚期脑电图可出现弥漫性慢波，伴有典型的周期性每秒1〜2次的尖波或棘波。 

3. 脑部 CT 和 MR 1 早期可无明显异常，中、晚期可见脑 萎缩; MRI 显示双侧尾状核、壳核 
T 2 加权像呈对称件均质高信号，很少波及苍白球,无增强效应， T , 加权像可完全正常，此征象对 
CJD 的诊断颇有意义。 

【 诊断及鉴别诊断】 

1. 诊断 可采用以下标准 :①在 2年内发生的进行性 痴呆; ②肌阵挛、视力障碍、小脑症状、 
无动性缄默等四项中具有芄 中 两项;③脑电图周期性同步放电的特征性改变。具备以上三项可 
诊断为很可能 （ probable ) CJD ； 仅具备①②两项，不具备第③项诊断可能 ( possible ) CJD ; 如患者脑 
活检发现海绵状态和 IM # 者，则为确诊的 CJDo 可用脑蛋 广1 检测代替脑电阁特异性改变。 

2. 鉴别诊断 CJD 的精神和智力下降耑与 Alzheimer 病、进行性核.匕性麻痹、遗传性进行性 
舞蹈病相鉴别，前者病情进展迅速，有其他局灶性损害表现 ，而后 几种疾病多进展缓慢，脑电图 
检查无典沏的周期性•:相波.锥休外系损害：与橄榄脑桥小脑萎缩、肝豆状核变性、帕金森病 
鉴别，这些病无肌阵挛，脑电图检查中无典型周期性相波、、结合 (、J 1) 的临床特点，再结合影像 
学、脑电生理、免疫学等方而的检查不难4其他神经系统疾病鉴別。 
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【 治疗及预后】 

本病尚无有效治疗。90%病例于病后1年内死亡，病程迁延数年荇¥见 

二、 典他人飯蛋_ 

CJD 是最常见的人类脫蛋白病，另外 二 *种明确的人类蛋卩 :1 病包括: Gerstmann - Straussler - 
Scheinker 病、家族性致死性失眠症和 Kum 病，其中 Kum 病已经绝迹，卜 |〖 lf 对前两种疾病做简单 
介绍。 

(一） 常染色体显性遗传朊蛋白病 

常染色体显性遗传脫蛋 F " 1病 （ Gerstmann - Straussler - Snheinker ，(; SS 病）足•-种以慢性进行 
性小脑共济失调、构音障碍和痴呆为主要表现的疾病。其病因为人朊蛋广|基因—— PRNP 的遗 
传性基因突变所致，能引起 GSS 特征性的临床和病理综合征的突变有 P 102 L 、 A 117 V 、 F 198 S 和 
Q 217 R ， 其中 P 102 L 亚型最常见。 

病理特点为大脑弥漫性 PrP 淀粉样蛋内斑块，且形态多种多样，部分病例大脑皮质出现海 
绵状变性，以217亚型最明显： 

好发年龄为15〜79岁，以小脑共济失调、锥体束征和痴呆为主要表现，病程较长可持续5年 
左右，常见步态不稳、失明、耳聋、肌阵挛、下肢肌肉无力萎缩和远端感觉减退、腱反射减低、记忆 
力下降等症状。 

最有价值的辅助检查是脑电图，在疾病晚期与 (: JD 有相似特征性改变，即在慢波背景上出 
现1〜 2 Hz 周期性棘波、尖波或三相波。 

本病无特殊治疗，患者存活时间为1〜11年，是朊蛋白病中存活时间最长的一种。 

(二） 家族性致死性失眠症 

家族性致死性失眠症 （fatal familial insomnia , FFI ) 是一种常染色体显性遗传性朊蛋白疾病， 
其病因亦为人朊蛋白基因178位密码子中的天冬氨酸 （ Asp ) 被天冬酰胺 （ Asn ) 替换所致。 

病理部位主要在丘脑前腹侧和背内侧核。皮质常显示轻至中度的星形胶质细胞增生，常累 
及深层。有的病例可累及海马冋下脚、下橄榄体、小脑皮质。 

临床表现 为:① 顽固性失眠，患者人睡困难、夜间易醒、多梦、梦游，并进行性加重，伴有惊恐 
发作、恐 怖等; ②随意运动障碍，主要为共济失调、构音障碍、吞咽凼难、肌阵 挛等; ③自主神经功 
能障碍，可有多汗、流涎、多泪、血压升高、发热和心动过速等。晚期可出现呼吸急促、反常呼吸、 
情感障碍、皮质性痴呆、木僵、运动减少、震颤、不能站立，最后进入昏迷，突然死亡。 

本病脑电图可有特殊表现 ，即: 睡眠期间表现为梭形波，快速眼运动相笄常；在觉醒期间表 
现为进行性扁平背景活动，不能用药物诱导出睡眠活动。 

本病亦无特殊治疗，死亡率100%，平均存活时间为 M 个月。 

第五节螺旋体感染性疾病 

螺旋体在自然界和动物体内广泛存在，是介于细菌和原虫之间的单细胞微生物，其中对人 
类有致病性并可累及中枢神经系统的螺旋体主 要有: ①密螺 旋体: 主要代表性疾病为梅毒，主要 
导致真皮、皮下组织和血管内皮炎症和 坏死; ②疏螺 旋体: 代表性疾病为莱姆病，可引起发热和 
_身免疫反应性 损伤; ③钩端螺旋 体:代 表性疾病为钩端螺旋休病，异致炎症、发热和坏死、、本 
节将重点介绍此(种疾病： 


记 


、、神经梅# 

神经梅海 （ neim > sypl】ilis ) 系由苍「1密螺旋体 （ treponema pa ] lidum ) 感染人体后出现的|油竹股、 
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血管或脑脊髓实质损 Vf 的•组临床综合征.是晚期 （ m 期)梅毒全身性损害的重要表现。20世纪 
50年代以后神经梅命^•:我 h::UL T •绝迹，卩170年代后发病率又有上升趋势，目前在世界范围内艾 
滋病的流行_患 mm dm 柿所増加。 

【 病因和 发病机制】 

神经梅也的病 w 力感染 r 迮 n 密螺旋沐，感染途径有两种，后天感染主要传播方式是不正 
当的性行为，男 M 性恋沖经梅命的 A 发人群：先 天梅莓 则是通过胎盘由患病母亲传染给胎 
儿。约 H )% 米羚治疗的 V •期悔啦忠片敁终发展为神经梅毒。感染后脑膜炎改变可导致蛛网膜 
粘连从而引起肭祌经受尜或 m 环受 附发 生卩 il 塞性脑积水。增生性动脉内膜炎可导致血管腔闭 
塞，脑组织的缺血、软化，神经细胞的变性、坏死和神经纤维的脱髓鞘。 

【病理】 

神经梅毐病 i :[ l ! 改变"〖分为 M 质咽和主质沏两类病变，间质型病理包括脑膜炎、增生性动脉 
内膜炎和梅锦样树胶肿_说炎肉眼"了见脑膜增镜下可见软脑膜组织血管周围和蛛网膜下 
腔大 M 淋巴细胞和浆细胞以润、增屮性动咏内膜炎以脑底动脉环、豆纹动脉、基底动脉和脊髓 
动脉病变为主， " T 见动脉岡 I ⑸炎性细胞沒润，并可见小动脉闭塞引起脑、脊髓局灶性缺血坏死。 
梅靡样树胶肿分布在大脑的硬膜和软股处，镜下表现为小血管周围组织增生，中央区坏死，外周 
单核及匕皮样细胞 n 彳绕、主质叩病观+:要表现为脑组织神经细胞弥漫性变性、坏死和脱失，伴 
有胶质细胞的增生及神经纤维的斑块样脱髓鞘。脊髓痨可见脊髓后索和后根变性萎缩，镜下可 
见明显的脱髓鞘，腰骶段设明显、梅谣性视神经萎缩可见视神经纤维变性、胶质增生和纤维化。 

【 临床表现】 

本病常见无症状剛祌经梅心，脑脱神经梅毒，脑膜、脊髓膜血管梅毒，脊髓痨和麻痹性神经 
梅毒五种类型。 

1 . 无症状型神经梅毒盹孔异常是唯一提示本病的体征，根据血清学试验和检查白细胞数 
超过5 x 10 VL 可诊断， MRI 可发现脑脱有增强信号： 

2 . 脑膜神经梅毒常发生于原发性梅毒感染后1年内，主要为青年男性，发热、头痛和颈强 
等症状颇似急性病镩性脑膜炎。亚急性或慢性起病者以颅底脑膜炎多见，脑神经 n 、 m 、: tv 、 v 、 
VI 、\ I 、 WI 「1了受累，偶见双侧而瘫或听力 丧失; 若影响脑脊液通路可致高颅压、阻塞性或交通性脑 
积水。 

3. 脑膜、脊髓膜血管梅毒脑脊膜与血管的联合病变出现于原发感染后5 〜 30年，神经症状 
缓慢出现或突然发生，休征取 决于闭 塞的血管。脑内诞基底核区 Heubner 动脉、豆纹动脉等最 
常受累，出现偏瘫、偏身感觉障碍、偏盲和失语等，颇似脑梗死的症状休征，发病前可有持续数周 
的头痛、人格改变等前驱症状。脊髓膜血管梅毐可表现横贯性(脊膜)脊髓炎，运动、感觉及排尿 
异常，耑与脊髓痨鉴別。 

4. 脊髓痨见于梅毒感染后15〜20年，起病隐匿,表现脊髓症状，如下肢针刺样或闪电样 
疼痛、进行性感觉性共济失调、括约肌及性功能障碍等。阿一罗瞳孔 ( Arg > ai-RoberLson pupil ) 是 
汛要体征，其他体征可见膝反射和踝反射消失，小腿逼动觉、位置觉缺失和 Romberg 征阳性。 

10%〜15%的患者町出现内脏危象，宵危象表现为突然胃痛，伴呕吐，持续数天，钡餐透视可见幽 
I '跑挛，疼痛可迅速 消失； 肠危象表现为肠绞痛、腹泻和里急 后重; 咽喉危象表现为吞咽和呼吸 
w 难; 排尿危象表现为排 m 痛和排轵 闲难。 病情进展缓慢，可自发或经治疗后缓解，针刺样疼痛 
和共济失调常持续存在7 

5. 麻痹性神经梅毒也称麻痹性痴呆或梅毐性脑膜 IB 炎。 多见于初期感染后的10〜30年， 
发病年龄通常在40〜50岁，以进行性痴呆合并神经损害为主，常见记忆力丧失、精神行为改变， 
后期出现严重痴采、四肢瘫，可出现癫痫发作。 

6. 先天性神经梅毒梅迤螺旋体在奸娠期4 〜 7个 fj 吋由母体传播给胎儿，可为除脊髓痨以 
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外的其他所有临床类型，多表现为脑积水及哈钦森三联征（间质性角膜炎、畸形府、听力丧失)。 

【 辅助检查】 

脑脊液淋巴细胞数显著增多 （100 〜 300) X 10 VL ， 蛋白质含 il ： 增离达 0.4 〜 2 g / u 糖含 M 减低 
或正常。临床上常检查非特异性螺旋体检测实验包括性病检查实验 （venereal rlisea.se research 
laboratory , VDRL )、 快速血浆抗体实验 (rapid plasma regain , RRR )、 梅岛螺旋沐凝集实验 (treponema 
pallidum agglutination assay ， TPHA )， 如实验阳性，则提示叫‘能为祌经梅氣特异性螺旋休血清学 
实验包括螺旋体固定术实验 （ tre P onema pallidum immobilization , TPI ) 和炎光密螺旋体抗体吸附 
试验 （fluorescent treponemal antibody-absorption test ， FTA - ABS ), 可作为神经梅 f { j ; 的确诊实验，但不 
能用作疗效评价。胎传梅毒产前诊断可采用羊膜穿刺抽取羊水，用中•克降抗休检测梅毒螺旋休。 

【 诊断及鉴别诊断】 

1 . 诊断 神经梅毒的诊断主要根据性混乱、艾滋病的病史或先人性梅沿感染史，神经系统 
受损的临床表现，如脑膜和脑血管损害症状体征，特別是阿-罗瞳孔，脑脊液检查淋巴细胞数增 
多，血清和脑脊液梅毒试验阳性。 

2 . 鉴别诊断 本病需与其他各种原因的脑膜炎、脑炎、脑血脊病、痴采、脊髓病和周围神经 
病等鉴別，血液密螺旋体抗体效价增高及脑脊液密螺旋体抗休阳性 M •有虚要价值。 

【 治疗】 

1. 病因治疗 本病的治疗应早期开始。①青霉素 G : 为首选药物，安全有效，可预防晚期梅 
毒的发生，剂量为1200万〜2400万 U / d ， 每4小时一次，静脉滴注，10〜14天为一疗 程; ②头孢曲 
松钠 lg 肌注，每日1次，连用14 天; ③对 P - 内酰胺类抗生素过敏者" I 选多两环素 200 mg ， 每 tl 
2次，连用30天。治疗后须在第3、6、12个月及第2、3年进行临床检查和血淸、脑脊液梅毒试验， 
在第6个月脑脊液白细胞数仍增高、血淸 VDRL 试验仍呈4倍增加者，可静脉注射大剂 ill ： 青霉 
素重复治疗。 

2 . 对症治疗 闪电样疼痛可用卡马西平，内脏危象用阿托品和吩 噻嗪类 有效。 

【预 后】 

大多数神经梅毒经积极治疗和监测，均能得到较好转 W 。 何 神经梅毒的预后与梅毒的类型 
有关。35%〜40%麻痹性神经梅毒患者不能独立生活，未经治疗可于3〜4年 死亡; 脊髓梅毐预后 
不定，大多数患者可停止进展或改善，但部分病例治疗开始后病情仍在进展。 

-'、 神经策姆病 

神经莱姆病 （Lyme neuroborreliosis ) 是们氏疏螺旋体 G I 起的神经系统感染。我闺自1985年 
首次报道，目前经流行病学调查及病原学证实23个省（市、区）存在 Lyme 病自然疫源地。 

【 病因及发病机制】 

病原体伯氏包柔螺旋体 （Bmrelia burgdorferi ) 通过蜱咬虫媒传递，感染人和动物，但被感染 
的蜱咬后不一定患病。蜱叮咬人体后，伯氏包柔螺旋体侵入皮肤并在局部孵育（丨期)，多数在0 
部皮肤播散，形成慢性游走性红斑 (erythema chronic migrans ， ECM ); 数 H 至数周内 （ IT 期)，螺旋 
体经淋巴管进入淋巴结，或经血液播散到各个器官，此时机体产生针对伯氏包柔螺旋体鞭毛蛋 
内的 [ gG 和 IgM 抗体，进而诱导机体的特异性免疫反应，通过循环免疫复合物 （ CAC ) 的形成而 
致血管损伤，引起心肌、视网膜、肌肉、骨骼、滑膜、脾、肝、脑膜和大脑病变;约10%患者转变为严 
重的慢性病变 （ III 期)，且治疗效果不佳。 

{ 临 床表现3 

本病多发生在赵季，病程分 _ •:期 3 

I 期在蜱叮咬后3〜32天，除 ECM 外，可有头痛、肌痛、颈强商:及¥见的1时神经瘫痪 , ECM 
常在3〜4周后消失。 


第十章中枢神经系统感染性疾病 


n 期 n 发生股邰、股股沟或腋窝 ecm 后数周，出现无菌性脑膜炎或脑膜脑炎，表现为脑 
膜刺激征如头痛、颈强.常 m 时出现或 左后 出现双侧面神经麻痹以及畏光、眼球活动疼痛、疲劳、 
易怒、情绪不稳定、 U 忆 fu 睡眠障关 v/ 或肌肉疼痛、食欲下降和咽痛等;常累及周围神经、多 
个和单个神经根，川观剧烈沖经 fivl 痛或肢沐 无力， 脑脊液淋巴细胞数增多。可出现心脏传导障 
碍、心肌炎、心包炎、心脏扩大或心功能不全等: 

Ill 期常见于吩发感染卩数 j j ，持征是出现慢性关节炎.常见于 HLA-DR2 阳性患者。少数 
患者可见慢性脑脊髓病，如 id 忆和认知障碍、视神经和括约肌功能异常等。 

【辅助检查】 

血常规^常，血沉快，血沾 r，(vr、(；PT 咬 LDH 增高。脑脊液检查可见淋巴细胞数增多 
(100 〜 200) x 10VL， 蛋 ni® 轻度增奵，搪含 M 正常。用 ELISA 法可迅速检出脑脊液和血清中伯氏 
包柔螺旋休特异性抗沐患片血液、_脊液和皮肤可分离培养伯氏包柔螺旋体，但不作为常规 
检查。 

脑电图、头颅 cr 和 MHI 检夼多为正常，慢性期 CT 及 MRI 可显示脑部的多灶性病变及脑室 
周闹 损害。 

【诊断】 

1 . 诊断主贤根倨流行病学、脑脱炎、神经根炎、脑病和脊髓病等临床表现和特异性血清学 
诊断试验，蜱咬伤史和 ECM 等可高度提尔诊断。 

2 . 鉴别诊断本病位特发性而神经麻搏、无 1 W 性脑膜炎、脑血管病、脑肿瘤、多发性硬化 
等鉴别，血淸学试验对鉴別诊断有帮助。 

【治疗】 

1. 们氏疏螺旋沐对四环索、试节两休和头孢曲松高度敏感。早期治 疗:① 四环素 :250mg 口 
服，每日4次，每疗程10〜30 天； ②多西环尜，1 OOmg 口服，每日2次，或阿莫西林 500mg ，每曰 4 次， 
3〜4周纟③克拉毐 素： 250mg 口服，每 H 2次，10〜30天。 

2. 脑膜炎或 1 1 1 枢神经系统受誇 M 用头孢曲松 (2g/d)， 青霉素 (2000 万 U/d， 分次静滴)或头孢 
噻肟 (2 g， 每 U 3次)，疗程3~4周。 

\、沖经系统钩端螺旋休病 

钩端螺旋体病 （leptospirosis) 是 [il 各种 不同期 的致病螺旋体弓I起的自然疫源性人畜共患急 
性传染病。神经系统钩端螺旋体病是由钩端螺旋体引起的以神经系统损害为突出表现的临床 
综合征。 

【病因及发病机制】 

人类钩端螺旋休病是 ftl 细螺旋体 (Leptospira) 的单独类别 L.interrogan 引起，分三个亚型： 
犬型 （ Canicola )、 波摩 那型 (Pomona) 和黄疸出血型。受染动物的组织、尿液或被污染的地 F 水、 
上壤或蔬菜等为主要传染源。钩端螺旋体可以通过皮肤、呼吸道、消化道和生殖系统进入人体， 
—方面在组织、血液和脏器中增殖引起直接损伤，另一方而引发机体的非特异性免疫反应导致 
间接损害。 

【临床表现】 

忠者常在感染后1〜2周突然发病。临床经过分为孑个阶段： 

1. 早期（钩体血症期）有发热、头痛、全身乏力、眼结膜充血、腓肠肌压痛和浅表淋巴结肿 
大等感染屮毒症状，一般持续2〜4天。 

2. 中期（钩体血症极期及后期）病后4〜10 H ，表现为脑膜炎的症状和体征，剧烈头痛、频 
繁呕吐、颈强宵和脑膜刺激扣:；个别病例可见大脑或脑 T •损害，脑脊液中可分离出钩端螺旋体 

3. 后期 U7 发症期或恢說期)大部分患#完全恢鉍，部分患者则出现以下类型神经系统损 
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害的症状和体征，称为祌经系统后发症。包括 :①后 发脑膜 炎型： 多为急 n 期 g 变态反应，表现 
脑膜刺激征，脑脊液淋巴细胞数增多，蛋白质含®可超过 lg / L ， 可检测到钩端螺旋休 IgM 抗体， 
但不能分离出螺 旋体; ②钩体脑动脉 炎:是 常见的神经系统严重并发症，急性朗退热后半个月至 
5个月 发病; 病理改变为多发性脑动脉炎，血管内膜增厣致血管阻塞，引起肭 梗死； 头颅血管造影 
显示脑动脉闭塞或狭窄，头颅 CT 或 MRI 示大脑半球多发性或双侧梗 死灶； |1|于大脑动脉主干 
闭塞和侧支循环的建立，个别病例可逐渐形成脑底异常血管网，表现为烟劣 病; ③脊髓损害•.表 
现为双下肢麻木无力和尿便障碍，查体可有横贯性脊髓损畨的体征;④周 m 神经病 ：可出 现多脑 
神经损害、臂丛炎和坐骨神经炎的表现。 

【治疗及预后】 

疾病早期应给予青霉素治疗，疗程至少1周。对青镩索过敏者，可川叫环尜，疗程不得少于 
1周。脑膜炎和有变态反应性脑损害患者可加用糖皮质激索治疗，脑梗死患者可个血管扩张剂 
治疗。 

无并发症的青年患者通常预后良好。50岁以上患者病后常有 严贡肝 病和黄疽，病死率达50%, 

第六节脑寄生虫病 

神经系统寄生虫感染 （nervous system parasitic infection ) 是指寄生虫引起的脑、脊髓及周围 
神经的损害，可以分为中枢神经系统寄生虫感染和周围神经系统寄生虫感染。本节重点介绍以 
脑损害为主的常见中枢神经系统寄生虫感染。 

、脑囊 iU 病 

脑囊虫病 （cerebral cysticercosis ) 是由猪絳虫_虫（囊尾蝴）寄生脑组织形成包囊 所致。 
50%〜70%的患者可有中枢神经系统受累，是最常见的 CNS 寄生虫感染。本病主要发生于东北、 
华北、西北和山东一带，目前呈下降趋势 c 

【病因及发病机制】 

人是猪绦虫(有钩绦虫）的中间和终末宿主。感染途径有两种，最常见的足外源性感染，即 
人体摄人带有被虫卵污染的食物，或是因不良卫生习惯虫卵被摄人休内 致病； 少见原因为内源 
性感染即肛门一口腔转移而形成的自身感染或者是绦虫的节片逆行入胃，虫卵进人卜二指肠内 
孵化溢出六钩蚴，蚴虫经血液循环分布全身并发育成囊尾蚴，寄生在脑实质、脊髓、脑室和蛛网 
膜下腔形成囊肿。 

【病理】 

典型的包诞大小为5〜】 0 mm ， 有薄壁包膜或多个囊腔。儿童常见巾数百个囊尾蚴组成的粟 
粒样包诞。囊虫寄生在脑部，产生异体蛋和异物反应，出现病灶周围炎性细 胞浸润 、水肿、血 
管增生和成纤维细胞增生，随后幼虫被纤维包裘产生脑组织肿胀、坏死和神经纤维脱髓鞘改变。 
慢性期产生脑萎缩、视神经萎缩、诞虫机化和钙化。机化和钙化的囊虫吋以使慢性炎症继续，成 
为对周围脑组织机械和化学刺激的根源。 

【临床表现】 

脑囊虫病自感染到出现症状，数日至30年不等，临床表现勻囊虫数 m 、大小及感染部位冇 
关。根据包囊存在的位置不同，临床表现分为四种基本类型 ： 

i . 脑实质型临床表现与包诞的位置有关。皮质的包囊引起全身性和邰分性痫性发作，可 
突然或缓慢出现偏瘫、感觉缺失、偏肓和 失语; 小脑的包迤引起共济失 凋; 血管受损后可引发卒 
中，出现肢体无力、瘫痪、病理反射阳性。极少数患者包囊的数 h 很多，并分布于额叶或颞叶等 
免 部位可发生精神症状和智能障碍。罕见的情况是，在感染初期发牛急性弥漫性脑炎，引起怠识 
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障碍直至昏迷 

2. 蛛网膜型 W 脱的包'逛破贤或死亡可引起_膜刺激症状、交通性脑积水和脑膜炎等表 
现; 包滋在妯底池内转化为油萄状后不断扩大.引起阻塞性脑 积水; 脊髓蛛网膜受累出现蛛网膜 
炎和蛛网膜下腔完令 m / 在 

3. 脑室型 仏第 •:和第四麟莖内的包诞•可阻断循环，导致阻塞性脑积水。包囊可在脑室腔 
内移动，并产生一种球状活; S ( l > all - V ahe ) 作用，可突然阻塞第四脑室正中孔，导致颅内压突然急 
骤增高，引起眩#、啦吐、旮识降碍 fll 跌倒 .邡 至死亡，即布龙征 （Bmn sign ) 发作，少数患者可在 
没有任何前驱症状的怡况 K 突然死亡: 

4. 脊髓型非常罕见， nf 仏颈 胸段出现硬膜外的损害。 

【辅助检查】 

1 . 血和脑脊液检查血常规检査嗜酸性 
粒细胞数增多。脑脊液险夼可能正常或淋巴 
细胞数增多和压力升尚，蛋 r 1质斤 m 正常或轻 
度升高，糖、鉍化物正常 . KUSA 检测血洁和 
脑脊液囊虫抗休阳性。 

2. 头颅 CT 检查能敁示迤虫的位 H 、 

数 lit 、大小、是否钙化以及脑水肿、脑积水和脑 
室形态。 脑 诞虫在 CT 所见主耍为集中或散 
在的直径 0.5~1.0 rm 的岡形或类 N 形阴影，可 
呈低密度、高密度或商低混杂密度 影; 增强扫 
描头节可强化。 

3. 头颅 MRI 检查根据诞虫感染的先 
后时间不同，可分为不 N 吋期，有不同表现。 

特征性的表现为多发小滋型，多散在分布于脑 

实质的皮质区，能见到返壁内侧偏于一侧有一 图 10 2 脑囊虫_像 

点状影为头节，增强 片1 •诞壁或头节不增强或轻 箭头所指处为脑囊虫及头节 

度增强（图102)。 

【诊断及鉴别诊断】 

1 . 诊断曾居住在流行病区，并有療痫、脑膜炎或颅内压升高表现，皮下软组织包囊或粪便 
中发现虫卵可提示诊断。血淸旗虫抗休试验、皮下结节的滋虫活检和头部 CT 、 MR 1 检查有助诊断。 

2. 鉴别诊断孤立的迤虫需与巨大单发的蛛 M 膜锻肿或脑脓肿 鉴别； 多发囊泡型囊虫需 
与多发性脑转移瘤、多发性腔隙性脑梗死鉴别。另外还须与各种脑膜炎及其他病因所致的癫 
痫鉴别。 

[ 治疗】 

常用药物有吡喹酮和阿苯达唑。①吡喹酮 ( praziquantel )： 是广谱抗寄生虫药，应先从小量开 
始，每丨1剂 M 为 2()0 m g ，分2次 [ I 服，根据用药反应可逐渐加童，每日剂量不超过 lg ， 成人 总剂摄 
为 3()0 mg / kg , 诞虫数量少、病情较轻者，加量可较 快; 锻虫数多、病情较重者，加 it 宜缓慢;2〜3 
个 J 1 后再进行第二疗程的治疗，共治疗3〜4个疗程;②阿苯达卩坐 （ alhendazole ): 又称丙硫咪哇 ， J 
谱抗寄生虫药，从小跫开始，逐渐加量，成人总剂贷为 300 m g / k g ， 1个月后再进行第二疗程，共治 
疗3~4个疗程。 ffl 药后，死亡的诞尾蚴可引起严贯的急性炎症反应和脑水肿.可导致颅内限急 
骤增高，并可引起脑疝，用药过程中必须严密监测，应给予皮质类同醇或脱水剂治疗。 

对单个病灶 ( 尤其足在脑室内者）可尹术摘除，有脑积水者可彳 J ‘•脑脊液分流术以缓解症状， 
有癫痫者可使 JH 抗癫痫药物控制发作,、 



笔记 
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: 二、脑型血吸虫痛 

我国脑型血吸虫病 (cerebral schistosomiasis ) 大多数由日本血吸虫 j I 起，3%〜5%的日本血 
吸虫患者中枢神经系统受累，多发于青壮年，男性多于女性，主要流行于长江中下游流域及南方 
十二省。新中国成立后我国血吸虫病曾得到基本控制，但近年来发病率乂冇增?3趋势。 

【病因及发病机制】 

血吸虫卵由粪便污染水源，在中间宿主钉螺内孵育成尾蚴，人接触疫水后经皮肤或黏膜侵 
入人体，在门静脉系统发育为成虫，成虫侵入末梢小血管或淋巴管，逆行到达肠系脱匕、下静脉， 
在肠壁黏膜下产卵，部分产卵异位于脑的小静脉可引起大脑损畨,或经血液循环进人脑内。 

【病理】 

脑血吸虫病虫卵以卵栓的方式沉积于脑引起脑病理变化，另外成虫或虫卵分泌的代谢产物 
引起中枢神经系统中毒或过敏反应。主要病理改变为虫卵寄牛后引起脑实质细胞坏死和钙沉 
积，炎性渗出物含有嗜酸性细胞和巨大细胞，形成肉芽肿，多侵犯大脑皮质。 

【临床表现】 

临床可分急性型和慢性型两型。①急 性型: 较少见，常暴发起病，在感染后4〜6周出现症 
状，以脑膜脑炎为主要表现,如发热、头痛、意识模糊、嗜睡、抒迷、偏_、部分性及全身性痫性发 
作等;亦可表现为总性脊髓炎型，与常见的总性脊髓炎表现 相同； ②慢性型 ：一般 发生于感染后 
3~6个月，长者可达1〜2年，主要表现为慢性血吸虫脑病，虫卵所致肉芽肿形成。临床表现可为 
肿瘤型，岀现颅内压升高症状如头痛、呕吐，视乳头水肿，以及局灶性神经系统损窗体征;可为癫 
痫型，出现部分性及全身性痫性发作也很 常见; 亦可为脊髓压迫搜，肉芽肿形成可引起急性不完 
全性横贯性脊髓损害的症状和体征。 

【辅助检查】 

急性脑型血吸虫病患者的外周血嗜酸性粒细胞、淋巴细胞数均增多。便检吋以岜接查到血 
吸虫的虫卵。如脑内肉芽肿病灶较大或由脊髓损害引起部分性蛛网膜 K 腔梗阻，使脑脊液压力 
升高，脑脊液可有轻至中度淋巴细胞数增多和蛋白质增高。免疫学检查可检测出特界性抗原。 
CT 和 MRI 可见脑和脊髓病灶。 

【诊断】 

诊断可根据患者来自血吸虫病疫区， jf 1 有疫水接触、有胄肠外适史，临床表现有颅内压增 
高、癫痫发作等，血中嗜酸性粒细胞是增多，粪便和尿液中检出血吸虫卵。血清学试验和直肠活 
检亦有助于诊断。 

[治疗】 

药物治疗首选吡喹酮，对人类的三种血吸虫 （ H 本、埃及和曼氏血吸虫）感染都有效。常用 
二 H 疗法,每次剂 M 为 10 mg / kg ， l 日3次口服。急性病例需连服4日。硝硫氰胺是近年来新合 
成的抗血吸虫药，可部分通过血脑屏障进入脑组织，成人总剂贵20〜 26 mg / kg ， 分3 次门服 ，每 W 
1次。 癫痫 可给予抗癫痫药物。巨大肉芽肿病灶可行外科手术切除。芯有蛛网膜下腔阻塞时常 
需用糖皮质激素和椎板切除减压术治疗。本病经治疗后预后较好。 

\、脑棘球蚴病 

脑棘球蚴病 （nerehral echinococcosis ) 又称脑包虫病，是•种巾细粒棘球绦虫的幼虫（棘球蚴) 
侵人颅内，形成包虫迤肿所致疾病。本病主要见于畜牧地区，我 WW 北、内蒙古、两藏、四川两部、 
陕西、河北等地均有散发。任何年龄都可罹患，农村儿童多见 

【发病机制及病理】 

细粒棘球绦虫寄生 T 犬科动物的小肠内，人、单、牛、 H 和猪等为中间宿士:人类误食被尺 


it 
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粪中排出的虫卵 W 染的饮水和蔬衮肟而波感染：虫卵在人的十二指肠孵化成六钩蚴后，穿入门 
静脉，随血至肝、肺、脑等处，数 Jj 后发育成包虫诞肿。 

脑内包虫迤肿常见于两侧大脑半球的大脑中动脉供血区，多为单发，也可见于小脑、脑室和 
颅底部 c 多数包虫 "fj • 数屮 G 死亡，诡壁钙化，少数包虫诞肿继续生长，形成巨大囊肿3 

【临床 表现] 

临床常见头痛、呕吐、视乳头水肿等颅内 H {增高的症状，颇似脑肿瘤，以及局灶性神经系统 
体征、癫痫发作等，病怙缓慢进展, ) m 没脑内迤肿的增大病情逐渐加重。 

【辅助 检查】 

CT 和 MHI 通常 nj _ 发现中--的非增强的、与脑脊液密度相当的类圆形囊肿。囊肿未破裂时， 
嗜酸性粒细胞计数正常60%〜90%包虫补沐结合试验阳性。诞肿的破裂可导致过敏反应，通 
常不做脑穿刺活检： 

【诊断 及鉴别诊断】 

诊断主要依据 ： ①苟畜牧区住 史; ②出现颅内压增高的症状或局灶性神经系统症状及体 
征; ③包虫补休结合试验 阳性; ④血和脑脊液中嗜酸性粒细胞数 增高; ⑤ CT/MRI 上发现肺包虫 
獅。此外，还；与脑肿瘤、脑咙虫病、脑脓肿等鉴別。 

【治疗】 

治疗耑采取手术彻底摘除诞肿，但不宜穿破龙肿，否则引起过敏性休克和头节移植复发。 
阿苯达唑可使诞肿缩小、阻止过敏性反应和外科手术后的继发性棘球蚴病，剂 S 为每次 400 mg , 
每日2次，连用30 II 。 


叫、脑喂肺吸虫病 

脑型肺吸虫病 （cerehml pamgonimhisis ) 是由卫氏并殖吸虫和墨西哥并殖吸虫侵入人体，移 
行入脑导致的中枢神经系统损畨所引起的疾病。我同华北、华东、西南、华南的22个省、自治区 
均有流行。 

【发病机制及病理】 

通常在食用生的或未煮熟的水生贝壳类如淡水蟹或揦蛄(均为肺吸虫的第二中间宿主）后 
被感染，幼虫在小肠脱迤而出，穿透肠壁进人腹腔中移行，再穿过膈肌而达肺内发育为成虫。成 
虫可从纵隔沿颈内动脉周 m 软组织 h 行人颅，虫体在脑内移行时可直接引起脑组织的损害，且 
虫体所产生的代谢产物及 大贵沉 积，可异致组织和异物反应。 

病理为脑实质内出现互相沟通的多房性小诞肿,呈隧道式破坏，为虫体移行破坏脑组织引 
起，多位于颞、枕、顶叶，邻近的脑膜呈炎性粘连 增厚; 镜下可见病灶内组织坏死和出血,坏死区 
见冇多数虫体或虫卵。 

【 its 尿表现】 

10% 〜 15%的肺吸虫病患者可累及屮枢神经 系统， 依据临床症状 可为: 急性脑膜炎型、慢性 
脑膜炎®、急性化脓性脑膜脑炎遛、脑梗死型、癫痫喂、亚急性进展性脑病型、慢性肉芽肿型（肿 
瘤型）和晚期非活动型（慢性脑综合征)。可表现为发热、头痛、呕吐、部分性及全身性癫痴发作、 
偏瘫 、失语、共济失调、视觉障碍、视乳头水肿、精神症状和痴呆等症状和体征。 

[ 辅助检查】 

急性期脑脊液检杏可见多形核细胞增多，慢性期以淋巴细胞增多 为主; 蛋白质和球蛋内增 
‘ A ， 糖降低。可有贫血、外周血嗜酸性粒细胞增多、血沉增快和血一球蛋内升高。 CT 可见脑室 
扩大和钙化的肿块。痰液和粪便中查到虫卵、肺吸虫补体结合试验和皮肤试验阳性有助于诊断。 

【 诊断及鉴别诊断】 

诊断4•:嬰依据:①在疫 K 有食用河蟹或饮生水 史; ②有颅内压增高的症状 和沐征 :③肺吸虫 
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补体结合试验或皮内试验 阳性; ④血中嗜酸性粒细胞增高，脑脊液中可检出嗜酸性粒 细胞; ⑤影 
像学可发现肺吸虫囊肿或钙化灶。此外，尚需与蛛 N 膜下腔出血、脑脓肿、结核性脑膜炎、脑肿 
瘤、脑囊虫病及原发性癫痫鉴别。 

【 治疗】 

急性和亚急性脑膜脑炎患者可用吡喹醐或硫 铋酚 治疗。每次口服 吡嘧酬 10 m g / kg ， 每 [d 3次， 
总剂•为120〜 150 mg / kg ; 硫氣酣的成人剂 M 为 3 g /( l ， 儿童 50 mg /( kg - rl ), 分3次丨1服，10〜15日为 
一疗程，通常需重复治疗2〜3疗程，疗程间隔为1个月。慢性肿瘤姻耑要外科下术治疗。 

【预后】 

在早期进展过程中，病死率可达5%〜10%;晚期慢性肉芽肿形成则预后较好 

第七节艾滋病所致神经系统障碍 

艾滋病即获得性免疫缺陷综合征 (acquired immunodeficiency syndrome ， AIDS )，是 [1:1 人类免 
疫缺陷病毒 -1 ( HIV -1) 感染所致。10%〜 27 %的艾滋病患者出现神经系统损宙综合征。 

【 流行病学】 

自1981年美国首次报道艾滋病以来，全球已有200多个闻家和 地区有 报道， [=1 前发病率还 
在逐年上升，成为严重威胁人类健康和生存的全球性问题。截至200 7 年10>]底，我国累计报 
告艾滋病病毒感染者和艾滋病患者223 501例。目前，我国的艾滋病 疫怙处 于总体低流行、特定 
人群和局部地区高流行的态势。我国艾滋病流行具有艾滋病疫情 I :升速度有所减缓，性传播逐 
渐成为主要传播途径，疫情地区分布差异大，流行因素广泛存在等特点、 

【 病因及发病机制】 

病原体是一种有包膜的，含 KNA 依赖的 DNA 聚合酶(反转录酶）的 RNA 反转录病毐 
( retrovirus ), 有两个亚型， HIV -1 能引起免疫缺陷和 AIDS ，呈世界性 分布； HIV -2 仅在非洲西部 
和欧洲的非洲移民及其性伴中发生，很少引起免疫缺陷和 aids 。 

本病的高危人群包括同性恋和混乱性交、异性性接触、药瘾、血友病、多次输血和 II 1 V 感染 
者的婴儿。 HIV 感染后细胞免疫系统缺陷和中枢神经系统的直接感染是艾滋病神经系统损害 
的病因。病毒进人血液后与细胞表面 CD 4 受体结合，破坏 CI )4 + 淋巴细胞，引起机体严重的细胞 
免疫缺陷，导致机体对许多机会性致病菌(真菌、病_、寄生虫）和某鸣肿瘤（如 kaposi 肉瘤和淋 
巴瘤）的易感性增高，使 HIV 感染者继发脑弓形休病、新型隐球蘭性脑膜炎、系统性淋巴瘤等中 
枢神经系统疾病： HIV 病毒也是一种危险的嗜神经病毒，" I 以透过血脑屏障直接进入屮枢神经 
系统。病毒一般不直接损害神经组织，而是经过包括持续性的胞内感染、免疫介导的间接损伤、 
由受染单核细胞和巨噬细胞释放的细胞因子、兴奋性毒性氨基酸、胞内钙超载、 ft 由遊、脂质炎 
性介质(花生四烯酸和血小板活化因子)、 H 1 V 基因产物如套膜糖蛋 A g P 120 的间接细胞毒性等 
引起组织的炎症损害。 

【临床表现】 

临床上 依据起病快慢、病程长短、病毒侵及神经系统的部位不同及是否伴冇其他病原体感 
染可将 AIDS 的神经系统感染分为 以下三 类： 

1. HIV 原发性神经系统感染 

(1) H 1 V 急性原发性神经系统感 染:初 期可无症状，衍神经系统表现吋为 H 1 V 感染的 fr 发症 
状， 包括: ①急性可逆性脑病:表现为意识模糊、〖己忆力减退和情感障碍;②急性化脓性脑 膜炎: 
表现头痛、颈强、畏光和四肢关节疼痛，偶见皮肤斑丘疹，可有脑膜刺激征；③单发脑神经炎（加 
Bell 麻痹)、急性 h 升性或横贯性脊髓炎、炎症性神经病（如 Cuillain-Barrr 综合征). 

( 2 ) H 1 V 慢性原发性神经系统感 染:包 括:① AIDS 痴呆综合征 ：是一 种隐匿进展的皮质下 
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痴呆，约见于20%的 AIDS 患古¥明出 现淡漠 、回避社交、性欲降低、思维减慢、注意力不集中 
和健忘等，可见抑郎或躁 5 H 、运动迟缓、下肢无力、共济失调,也可出现帕金森综合征等。晚期出 
现严重痴采、尤动性缄默、运动不能、叔噃和尿失禁等。 CT 或 MRI 显示皮质萎缩、脑室扩大和 
內质改变等. ② 乂发性成卜说炎：沒现为慢性头痛和脑膜刺激征，可伴有脑神经损害，以三 
叉、面和听神经受尜 M 多 ，（: SK Vk 悒性炎性反 fiLHlY 培养阳性。③慢性进展性脊髓病.•胸髓后 
索及侧索病变明， " f 见介髓 r 1质空泡作受 m 空泡样脊髓病)，表现为进行性痉挛性截瘫，伴深 
感觉障碍、感觉性炖济失调 fll 痴采，多数 A •:数冏至数月内完全依赖轮椅，少数在数年内呈无痛性 
进展，颇似亚急性联介变性，原位杂交或 H 1 V 分离培养可证实。④周围神经 病:可 表现远端对称 
性多发性神经病、进行性多 ■ 沖经根冲经病和神经节神经炎等，其中以多发性神经病最常见。 
⑤ 肌病: 炎性肌病 M 力常见，忐观为 业总性 起病的近端肢体肌无力 XPK 或 LDH 增高 c 

2-机会性中枢神经系统感染 r-I 广泛应用抗反转录病毒药物以来, AIDS 患者各种机会性 
感染发生率降低或病怙减轻 

(1) 脑弓形体病 ：是 AIDS 常见的机会性感染，病情缓慢进展，出现发热、意识模糊状态和局 
灶性或多灶性脑病症状和沐?卩:，如 111 州1经麻痹或轻偏瘫、癫痫发作、头痛和脑膜刺激征等 。 MRI 
可发现基底核♦处或多处大块病灶，行环形增强 ; PCR p 〗 •检出弓形体 DNA ; 确诊有赖于脑活检。 

⑵撕卽 遂染： 以新堺隐球谢感染引起_说炎圾常见。 

(3) 病# 感染： 单纯疱疹病#、 I 细胞病毐、带状疱疹病毒等引起脑膜炎、脑炎和脊髓炎，乳 
头多瘤空泡病链引起进行性多灶性广|质脑病。 

(4) 细菌 感染： 分枝杆菡、个•斯特菌、金黄色葡萄球菌等引起各种脑膜炎，以结核性脑膜炎较 
多见。 

(5) 寄生虫 感染： -般很少见，但近来有脑卡氏肺诞虫感染的报道。 

3. 继发性中枢神经系统肿瘤 AIDS 患者细胞免疫功能被破坏使对某些肿瘤的易感性增 
加，原发性淋巴瘤是 AIDS 中敁常 见的一种肿瘤，发生率为0.6%〜3%。 Kaposi 肉瘤罕见。 

4. 继发性脑卒中肉芽肿性脑血管炎可引起多发性脑血管 闭塞; 非细蔺性血栓性心内膜炎 
继发脑 栓塞； 血小板减少导致脑出血或蛛网膜下腔出血 

【辅助检查】 

根据病情应进行皮肤、淋巴结、骨髓及胸膜活检、病毒和真菌血培养等检查，以排除机会性 
感染和肿瘤。脑脊液病原学检查 pI 帮助诊断 CMY 感染、弓形体病或 PML ， 但阴性结果也不能排 
除。无症状 HTV 感染中常有脑脊液异常，须严格除外其他疾病方可诊断。患者可出现脑电图的 
局灶性异常。 CT 和 MRI 吋识别弥漫性脑损害病灶。 MRS 和铊 - SPECT 可鉴别肿瘤和感染。 

【诊断及鉴别诊断】 

1. 艾滋病神经综合征的诊断需根据流行病学资料、患者临床表现、免疫学和病毒学检查 
综合判定， CT 显示进行性脑萎缩有助于艾滋病合并痴呆的 诊断; 确诊主要靠脑活检、 HIV 抗原 
及抗体测定，吋行立体定向进行脑活检， ELISA 法测定 P 24 核心抗原具有实用价值。脊髓病可 
做钆增强脊髓 MR I 检查； 脑脊液检查可帮助诊断脊髓病、周围神 经病; 肌电图和神经传导速度检 
查有助于诊断周闱神经病和肌病，必耍时辅以肌肉和神经组织活检。 

2. 鉴别诊断儿童艾滋病患者须与先天性免疫缺陷鉴别，前者常见腮腺炎及血清 IgA 增 
A ， 后者则少见，病史和 H 1 V 抗体也有助 T 鉴别； 成人耑要用皮质激素、血液或组织细胞恶 
件肿瘤等引起的获得性免疫缺陷及其他病原微生物引发的脑膜炎、脑炎等进行鉴別： 

[ 治疗】 

本病治疗原则是积极抗 H 1 V 治疗、增强患者免疫功能和处理机会性感染及肿瘤等神经系统 
并发症， 

1 . 抗 HIV 治疗 M 前临床常用的抗 H 1 V 药物 包拈: ①核卄反转录酶抑制 剂：齐 多夫定、拉 
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米夫 定等; ②非核苷反转录酶抑 制剂: 奈韦拉 平等; ③蛋内酶抑制 剂：印 地那七等。主张用高效 
抗反转录病毒疗法治疗，在患者 CD 4 细胞计数$350 x 10VL 时开始治疗，采用“鸡足酒疗法”，各 
类药物通过不同的组合以增强疗效。由于抗 HIV 药物的抗病萄能力、依从性、耐药性和毒性，加 
之药物还不能将病毒完全从体内清除，最近有学者主张采用间断疗法. 

2. 增加免疫功能可应用异丙肌苷、甘草酸、香菇多糖、白介索-2、胸腺刺激索等或进行骨 
髓移植、胸腺移植、淋巴细胞输注等免疫重建。 

3. 治疗机会性感染针对脑弓形体病用乙胺嘧啶和磺胺嘧啶，单纯疱疹病毐感染用阿昔洛 
韦，真菌感染用两性霉素巨细胞病毒所致的神经根病的进行性疼痛可用更昔洛韦及三环类 
抗抑郁药如阿米荇林等治疗。 

4. 其他如中医药及针灸治疗，研究证实部分中药和针灸可提高 AIDS 患荠免疫系统功能, 
并能一定程度的抑制 HIV 。 

【预后】 

病情稳定进展或因伴发机会性感染急剧恶化，半数 AIDS 患者在1〜3年内死亡。 

(谢鹏） 


思考题 

1. 临床如何确诊单纯疱疹病毒性脑炎？如何进行病因治疗 •: 

2 . 结核性脑膜炎的诊筇标准是什 么‘？ 

3. 结核性脑膜炎与新型隱球菌脑膜炎如何鉴别 诊谢和 治疗? 
4 - 何为朊蛋白？ CJD 的临床诊断标准是什么？ 

5. 神经梅毒的临床表现是什么？如何治疗？ 

6. 脑囊虫病有哪些临床表现?如何治疗? 

7. 临床上如何诊筇艾滋病神经综合征？ 
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第 -一 章中枢神经系统脱髓鞘疾病 


概 述 

髓鞘 （myelin sheath) 足包挺在有髓神经纤维轴突外面的脂质细胞膜，由髓鞘形成细胞的 
细胞膜所组成。中枢神经系统 （renti.al nervous system , CNS) 的髓銷形成细胞是少哭胶质细胞 
(oligodendmcytes )，周_神经系统的足•施乃-细胞 (Srhwann cells ) 0 髓鞘的主要生理作用是:①有利 
于神经冲动的快速 传导； ②对神经轴突起绝缘 作用; ③对神经轴突起保护作用。 

中枢神经系统脱髓销疚病 （CNS dtMnyelinating diseases ) 是一组脑和脊髓髓銷破坏或髓銷脱 
失为主要特征的疾病，脱髄鞘足其病观过程中 H 宵特征性的表现，包括遗传性(髓鞘形成障碍性 
疾病）和获得性 （ 正常髓鞘为丛•础的脱髓鞘病)两大类。前者主要是由于遗传因素导致某些酶的 
缺乏引起的神经髓鞘磷脂代谢紊乱，统称为脑白质营养不良。包括异染性脑白质营养不良、肾 
上腺脑白质背 养小良 、球样细胞隨 n 质穴养小-良和类纤维蛋白脑白质营养不良等。此类疾病比 
较罕见，临床表现各异，多有发 h 迟滞、智能进行性减退、惊厥、进行性瘫痪、肌张力变化、共济失 
调、视神经萎缩、眼球 K 额、感苦性邛茂及家族史等，确诊需要病理或酶学等检查。 

获得性中枢神经系统脱髓鞘疾病又分为继发于其他疾病的脱髓鞘病和原发性免疫介导的 
炎性脱髓鞘病。前者包括缺血一缺铽性疾病(如一拭化碳中毒后迟发性白质脑病)、营养缺乏性 
疾病(如亚总性联合变性)、脑桥中央髓鞘溶解症、病莓感染引起的疾病(如麻疹病毒感染后发生 
的亚急性硬化性全脑炎和乳头多瘤空泡病毐引起的进行性多灶性白质脑病)等。后者是临床上 
通常所指的中枢神经系统脱髓鞘病，主要包括中枢神经系统特发性炎性脱髓鞘疾病 （idiopathic 
inflammatory demyelinating diseases,HDDs) c HDDs 是一组在病因上与自身免疫相关，在病理上 
以中枢神经系统髓鞘脱失及炎症为主的疾病。由于疾病之间存在着组织学、影像学以及临床 
症候上的某些差异，构成广脱髓鞘病的一组疾病谱。除了多发性硬化 (multiple sclerosis, MS), 
视神经脊髓炎 （neuromyelitis optica,NMO)^ 同心圆性硬化 （Balo 病)、播散性脑脊髓炎 （DEM) 寺 
夕卜，还包括临床孤、7-综合征 （clinically isolated syndromes,CIS )、 瘤样炎性脱髓銷柄 （〖 unie f ar ti ve 
inflammatory denriyclinaling diseases，TIDD) 等。 CIS 定义为因首次发生的中枢神经系统脱髓鞘事 
件所导致的一纟 U 临床综介征，临床上既可衣现为孤立的视神经炎、脑干脑炎、脊髓炎或某个解剖 
部位受累后症状体征（通常不包括脑干脑炎以外的其他脑炎)，亦可出现多部位同时受累的复合 
临床表现。常见的布视力下降、肢休麻木、肢体无力、大小便障 碍等; 病灶特点表现为时间上的 
孤立，且临床症状持续24小时以 h。 这类疾病主要病理恃 点: ①神经纤维髓鞘破坏，呈多发性 
小的播散性病灶，或由一个或多个病灶融合而成的较大病灶;②脱髓鞘病损分布于中枢神经系 
统 n 质，沿小静脉周 m 炎症细胞的袖套状 浸润; ③神经细胞、轴突及支持组织保持相对完整，无 
沃勒变性或继发传导朿变性。这部分疾病是本费的主要内容。 

第一节多发性硬化 

多发性硬化 （multiple sclerosis ， MS) 是一种免疫介异的中枢神经系统慢性炎性脱髓鞘性疾病、、 
本病 M 常累及的部位为脑室周 | 制、近皮质、视神经、脊髓、脑 1 • 和小脑。主要临床特点为病灶的空 
|ilj 多发性 （(lisseminalioii ()1 lesions in spac t', 1)1S) 和时间多发性 （disspniination ol lesion.s in lime, D1T) > 
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【病因学及发病机制】 

1. 病毒感染与自身免疫反应 MS 病因及发病机制迄今不明， MS 与儿帝■接触的某种环境 
因素如病毒感染有关，曾高度怀疑一些病毒如 EB 病毒、人类疱疹病辟6型 （ HHV -6)、 麻疹病毒、 
人类嗜 T 淋巴细胞病毒 I 型 (human T lymphotropic virus - I , HTL \ - I ), 似从末 MS 患者脑组织 
证实或分离出病毒。 

目前的资料支持 MS 是自身免疫性疾病。 MS 的组织损伤及神经系统症状被认为是直接针 
对髓鞘抗原的免疫反应所致，如针对自身髓鞘碱性蛋卩 U myelin hasir pmtein , MBP ) 产生的免疫 
攻击，导致中枢神经系统白质髓鞘的脱失，临床上出现各种神经功能的障碍 

分子模拟 （molecular mimicry ) 学说认为患者感染的病毋可能与 CNS 髓銷蛋「1或少突胶质细 
胞存在共同抗原，即病毒氨基酸序列与 MBP 等神经髓鞘组分的某段多肽鉍基酸序列相同或极 
为相近。推测病毒感染后体内 T 细胞激活并生成病毒抗体，其可与祌经髓鞘多肽片段发生交叉 
反应，导致脱髓鞘病变。 

2. 遗传因素 MS 有明显的家族倾向，两同胞可同时罹患，约15%的 MS 患者有一个患病 
的亲属。患者的一级亲属患病风险较一般人群大12〜15倍。 MS 遗传易感性可能受多数微效基 
因的相互作用影响，与6号染色体组织相容性抗原 HLA - DH 位点相关、 

3. 环境因素 MS 发病率随纬度增高而呈增加趋势，离赤道越远发病率越高，南北半球皆 
然 3 提示日照减少和维生素 D 缺乏可能会增加罹患 MS 的风险^ MS 高危地 K 包括美围北部、 
加拿大、冰岛、英国、北欧、澳洲的塔斯马尼亚岛和新西兰南部，患病率为40/10万或更高。赤道 
国家发病率小于1/10万，亚洲和非洲国家发病率较低，约为5/10万。我_屈于低发病区，与曰 
本相似。 

【病理】 

MS 复发阶段病理特点为炎性脱髓鞘，进展阶段主要病理为神经变性。病理可见中枢神经 
系统白质内多发性脱髓鞘斑块，多位于侧脑室周_，伴反应性祌经胶质增生，也可有轴突损伤。 
病变可累及大脑白质、视神经、脊髓、脑干和小脑。脑和脊髓冠状切而肉眼吋见较多粉灰色分散 
的形态各异的脱髓鞘病灶，大小不一，直径为1〜 20 mm ，以半卵圆中心和脑宰周闱，尤其是侧脑室 
前角 M 多见。镜下可见急性期髓鞘崩解和脱失，轴突相对完好，少突胶质细胞轻度变性和增生， 
可见小静脉周围炎性细胞(单核、淋巴和浆细胞)浸润。病变晚期轴突崩解，神经细胞减少，代之 
以神经胶质形成的硬化斑。 

[ 临床表现] 

1 . 年龄和性别起病年龄多在20〜40岁，10岁以下和 5(〕 岁以上患者少见，男女患病之比 
约为1 : 2。 

2. 起病形式以亚急性起病多见，急性和隐匿起病仅见于少数病例。 

3. 临床特征绝大多数患者在临床上表现为空间和时间多发性。空间多发性足指病变部 
位的多发，时间多发性是指缓解一复发的病程。少数病例在整个病程中 M 现单病灶征象。单 
相病程多见于以脊髓症候起病的缓慢进展型多发性硬化和临床少见的病势凶险的急性多发性 
硬化。 

4. 临床症状和体征由于多发性硬化患者大脑、脑千、小脑、脊髓可 R 时或相继受累，故其 
临床症状和体征多种多样，主要特点如 K : 

(\) 肢休 尤力: 最多见，大约50%的患者首发症状包括…个或多个肢体 X 力运动障碍-•般 
下肢比上肢明显，可为偏瘫、截瘫或四肢瘫，其中以不对称瘫痪最常见 C 腱反射¥期正常，以 G 
n 丁发展为亢进，腹壁反射消失，病理反射阳性。 

(2) 感觉异 常:浅 感觉障碍表现为肢体、躯干或面部针刺麻木感，异常的肢休发冷、蚁走感、 
瘙痒感以及尖锐、烧灼样疼痛及定位不明确的感觉异常疼痛感吋能 1 : j 脊髓神经根部的脱髓销 
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病灶有关，具心兄為特怔性亦可冇深感觉障碍: 

(3) 眼部症 状：常 A 观为总性视冲#炎或球后视神经炎，多为急性起病的单眼视力下降，有 
时双眼同吋受累_眼底俭夼 V 期吋见视乳头水肿或正常.以后出现视神经萎缩。约30%的病例 
有眼肌麻痹及义视吸球 C 颂多:水平性或水平加旋转性。病变侵犯内侧纵束引起核间性眼 
肌麻搏，•犯脑桥芳 IK * 1 1 1 卜<]状结构 （paramedian pontine reticular formation , PPRF ) 导致一个半综 
合征。 

(4) 共济失调：30%〜409;的出片―存不同程度的共济运动障碍，但 Charcot 三主征（眼餒、意向 
性店颤和吟诗样 ifhY ) R 见于部分晚期多发性硬化患黹。 

(5) 发作性 症状: 足指持续时间暂、$波特殊因素诱发的感觉或运动异常。发作性的神经 
功能障碍每次持纹:数秒至数分钟小•等.频繁、过度换气、焦虑或维持肢体某种姿势可诱发，是多 
发性硬化比较特征性的症状之一。强贳痉挛、感觉异常、构音障碍、共济失调、癫痫和疼痛不适 
是较常见的多发性硬化发作性症状：其中，局限于肢沐或面部的强直性痉挛，常伴放射性异常 
疼痛，亦称痛性将孪，发作时一般 尤怠识 丧失和脑电图异常。被动屈颈时会诱导出刺痛感或闪 
电样感觉，向颈部沿脊 fl : 放散电大腿或足部，称为莱尔米特征 （Lhermiue sign ), 是因屈颈时脊髓 
局部的牵拉力和阳力升尚、脱髓靶的脊髓颈段后索受激惹 引起。 

(6) 精祌 症状： 在多发性硬化 AU 片中较常见，多表现为抑郁、易怒和脾气暴躁，部分患者出现 
欣快、兴奋，也可志现为淡说、嗜116、强哭强笑、反应迟钝、智能低下、重复语言、猜疑和被害妄想 
等。可出现记忆力减退、注 S 力损黹等认知功能障碍。 

(7) 其他症 状：膀 胱功能障碍是多发性硬化患者的主要痛苦之一，包括尿频、尿急、尿潴留、 
尿失禁，常与脊髓功能障碍合并出现。此外，男性多发性硬化患者还可岀现原发性或继发性性 
功能障碍。 

多发性硬化尚可伴冇周 m 神经损害和多种其他自身免疫性疾病，如风湿病、类风湿综合征、 
干燥综合征 、 m 症肌 x 力等。多发性硬化合并其他自身免疫性疾病的机制是由于机体的免疫调 
V /障碍弓1起多个靶点受累的结果。 

【临床分型】 

美国多发性硬化协会1996年根据病程将 MS 分为以下四种亚型(表 11-1): 复发缓解型 MS 
( relapsing-remit ting MS ， R R-MS )、 继发进展型 MS ( secondary progressive MS , SP-MS ) 、原发进展型 
MS (primary progressive MS ， PP - MS ) 和进展发发型 MS ( progressive-relapsing MS ， PR - MS )。 该分型 
与 MS 的治疗决策有 关： 


_ 表 11」 多发性硬化的临床分型 ___ 

临床分型 临床表现 

义发缓解 M MS M 常见，80%-85%的 MS 患者初表现为鉍发缓解病程，以神经系统症状急性加重，伴 
完令或不完仝缓解为特征 

继发进展型 MS 大约50%的 RH - MS 患者在发病约10年后，残疾持续进展，伴或不伴复发，不完全缓解 


原发进展塑 MS 约占10%，发病时残疾持续进展，且持续至少1年， 无 U 发 
进展复发型 MS 约占5%,发病时残疾持续进展，伴存复发和不完全缓 

注: 鉍发型 MS (relapsing MS ) 包括 RR - MS . PR-MS 及伴冇发的 SP-MS 


[ 辅助检查】 

脑脊液检查、磁共振成像和诱发电位：•:项检赉对多发性硬化的诊断具有重要意义。 

1 . 脑脊液 ( CSF ) 检查 口丁为原发进展型 MS 临床诊断以及 MS 的鉴别诊断提供的重要依据。 

(1) CSF .中-个核细胞 （ mononurlem . (、 ell ， MNC ) 数:轻 度增高或正常, • 般在15 X 1() 6 / L 以内，约 

)/3 急性起病或恶化的病例 Mf 轻至中度增岛，通常不超过50 x 107 L ， 超过此值应考虑其他疾病而 


笔记 
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笔记 


非 MS 。 约 40 %MS 病例 CSF 蛋白轻度增高。 

⑵ IgG 鞘内合成 检测： MS 的 CSF-IgG 增 
高主要为 CNS 内合成，是 CSF 重要的免疫学 
检査。① CSF-IgG 指 数：是 IgG 鞘内合成的 
定量指标，约70%以上 MS 患者增高，测定这 
组指标也可计算 CNS 24小时 IgG 合成率，意 
义与 IgG 指数 相似； ② CSF-IgG U 克隆区带 
(oligoclonal bands , OB ): 是 IgG 銷内合成的定 
性指标， 0 B 阳性率可达95%以上：应同时检 
测 CSF 和血清，只有 CSF 中存在 OB [ft 血淸缺 
如才支持 MS 诊断。 

2. 诱发电位包括视觉诱发电位 ( VEP )、 

脑干听觉诱发电位 ( BAEP ) 和体感诱发电位 ( SEP ) 

等，50%〜90%的 MS 患者可有一项或多项异常。 

3. MRI 检查分辨率高，可识别无临床 
症状的病灶，使 MS 诊断不再只依赖临床标准 
(图11-1)。可见大小不一类圆形的 T , 低信号、 

T 2 高信号，常见于侧脑室前角与后角周围、半 
卵圆中心及胼胝体，或为融合斑，多位于侧脑 
室 体部; 脑干、小脑和脊髓可见斑点状不规则 
T 】 低信号及 T 2 高信号 斑块; 病程长的患者多数可伴脑室系统扩张、脑沟增宽等脑广1质萎缩征象。 

【诊断及鉴别诊断】 

1.诊断多年来习惯采用的诊断标准完全基于临床资料 :①从 病史和神经系统检杳，表明 
中枢神经系统白质内同时存在着两处以上的病灶。②起病年龄在10〜50岁之间。③有缓解与 
复发交替的病史，每次发作持续24小时 以上; 或呈缓慢进展方式而病程至少1年以上。④可排 
除其他病因。如符合以上四项，可诊断为“临床确诊的多发性硬 化”； 如①、②中缺少一项，可诊断 
为“临床可能的多发性硬 化”; 如仅为一个发病部位，首次发作，诊断为“临床可疑的多发性硬化”。 

目前国内外普遍采用的诊断标准有 Poser 诊断标准（表 11-2) 和 McDonald 诊断标准(表 
1 1-3), 应注意不能根据任何单一症状或体征诊断 MS ， 应以提 小中 枢神经系统不同时间、不同部 
位病变的全部临床表现作为诊断依据。 



图 11-1 多发性硬化 MRI 表现 
脑 MRI 扫描 T 2 加权像可见双侧脑室旁 
大小不一类则形 A 倍吵脱髓鞘病灶 


表 11-2 Poser (1983 年） 诊断标准 

诊断分类 诊断标准（符合其中一条） 

1. 临床确诊 MS(dink：al ①病程中两次发作和两个分离病灶临床 ffi 据; 

definite MS，CDMS) ②病程中两次发作，一处病变临床证据和: W -部位亚临床证据 


2. 实验室检查支持确诊①病程中两次发作 ，一 个病变临床证据 ， CSF 0 B / lgG ( + ); 

MSf laboratory supported ②病程中一次发作，两个分离病灶临床证据 , CSF OB/lgG ( + ); 

definite MS , LSDMS ) ③病程中一次发作，一处病变临床证据和另一病变亚临床证据 , CSF 0 B / IgG ( + ) 


3. 临床 吋能 MS ( f ： linir ： al ①痛程中两次发作，•处病变临 床⑶据； 
probable MS ， CPMS ) ②病程中一次发作， W 个不同部位病变临床证据； 

③病程中一次发作,-处病变临床证据和 W -部位病变亚临床证据 


4. 实验室检丧支持可能病程中两次发作， CSF 0 B /[ g G ( + )， 两次发作®累及 CNS 不同部位，须间隔至少 
MS (laboratory supported 一个 J j ，每次发作彳持续24小时 
probalile MS , I . SPMS ) 














第十一章中枢神经系统脱髓鞘疾病 


表11 -3 2010年修订的 McDonald 诊断标准 

临床表现 附加证据 

X 1 


山以 F 2项证据的任何一项证实病灶的空间多发性 （DIS): 

T MS 4个 CNS 典型病灶区域(脑室周围、近皮质、蘇下和 
-ft®)* 1 中至少2个区域有>1个1\ 病灶； 

待累及 CNS 不同部位的再次临床发作 a 

由以下3项证据的任何一项证实病灶的时间多发性 (D1T): 
JMT: 何时间 MRI 检查同时存在无症状的钆增强和非增强 
病灶; 

|随访 MR1 检查有新发 T 2 病灶和（或）钆增强病灶，不管 
l -j 丛线 MRI 扫描的间隔时间长短； 

③等诗再次临床发作 n 

山以下2项证据的任何一项证实病灶的空间多发性： 
on 卜4个 CNS 典型病灶区域(脑室周围、近皮质、藉下和 
脊髓V中至少2个区域有多1个 T 2 病灶； 

②等诗累及 CNS 不同部位的再次临床发作 a 
由以下3项证据的任何一项证实病灶的时间多发性： 

① fr: 何时间 mri 检查同时存在无症状的钆增强和非增强 
病灶； 

② 随访 MK1 检查有新发 T 2 病灶和(或)钆增强病灶，不管 
与基线 MR1 扫描的间隔时间长短； 

③ 等待再次临床发作 a 

间顾性或前盼性调查表明疾病进展1年，并具备下列3项中 
的任何2项、 

① MS 典型病灶区域(脑室周围、近皮质或幕下）有> 1个 
T 2 病灶，以证实脑内病灶的空间多发性; 

② 舒髓内冇多2个丁 2 病灶，以证实脊髓病灶的空间多发性； 

③ CSF 阳性结果(等电聚焦电泳证据冇寡克隆带和（或） 

IgG 指数增高） _ 

注:临床农现符合 L 述诊断标 唯 fel 无其他 W 合观的解释时，可明确诊断为 MS; 当临床怀疑 MS， 但不完全满足上述诊 
断标准时，诊断为“可能的 MS”； 当川其他诊断能迟合理地解释临床衣现时，可排除 MS 

a - 一次发作（复发，加 m) 定义为：比 au #报.;彳;•的或客观观察到的，在没苻发热或感染的情况下发生在当前或过去，持 
纹24小时以上的-次典 M 的急性 CNS 脱髓鞘$件。发作应”油同时期的神经系 统检齑 记液证实：在缺乏神经系统检 
卉 i 正据时，某些具有 MS 典型症状和演化特征的过去 .Ml ••亦吋为先前的脱 髓觀〗 咐提供合理 K 据。发作性症状的报# 
往或当前)应今是至少持续24小时的多次发作。在确诊 MS 的 /Si: 确定至少冇•次发作必须 fh 以下二:种证据之一所 证实: 
①神经系统检杏的客观 发现; ②內诉先前冇视力障碍患奔的阳性 VEP 结果; ③ MR1 检查发现的脱髄鞘病灶与既往神经 
系统症状所提示的 CNS 脱髓鞘区域- •致; 

h . 根据2次发作的客观临床发现所作出的临床沴 断敁为 "IW、ft 缺乏客观沖经系统检查所发现的证据吋，证实一 
次既往发作的合理证据包栝 R. 冇典钢症状和炎性脱髓鞘唭件演化特征的过咐> 何至少有1次发作必须被客观发现 
所 支持; 

( 不 W 嬰附加证据 c 但基 f 这衅标准对 MS 作出诊断吋,仍耑要影橡学证据。当所进行的影像学检査或其他检查(如 
(: SF) 结采为设]性时，诊断 MS $格外滿 愤： 要考虑其他诊断。对 MS 作出沴断前必须满足:临床丧现无其他更合理的 
解释，「1必须响容观证据来 女持 MS 的 诊断; 

.• 礼增强痫灶不作为诊断 IMS 的必须条件 c 对侧1:或脊髓综合 怔的 患者、其贵任病灶应被排除，不予计数 


多 2 次临床发作各观临床 iiK 报提；多2 
个 CNS 不同部位的病灶或提水1 1、病灶 
并有1次先前发作的介现证报“ 

>2次临床发作 1 ;容观临床证据提 A 1个 
病灶 


1次临床发作•、奔观临沐 证据 •彡2个 
CNS 不同部位的病灶 


1次临床发作V客观临床证裾提示1个病 
灶(临床孤立综合征） 


提示 MS 神经功能障碍隐袭性进膊 PP - MS ) 
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2. 鉴别诊断 MS 需与以下各类 ft 质病变相 鉴别： 

(1) 非特异性炎症.•主要与中枢神经系统其他类型的脱髓鞘疾病如急性播散性脑脊髓炎 
( ADEM ) 和视神经脊髓炎 （ NMO ) 鉴别，具体见第二节和第三节、还位汴总与: U : 他系统性疾病累 
及中枢神经系统鉴别，如桥本脑病、神经白塞病、神经系统结节病、狼疮 M 病等： 

(2) 血 管病: 多发腔隙性脑梗死、 CADASIL 、 各种原因造成的血管炎、脊髓硬脊膜动静脉瘘和 
动静脉畸形等，需通过活检、血管造影等鉴别。 

(3) 感染: 包括莱姆病、 HIV 、结核、梅毒 、 Whipple 病、热带痉挛性截癖:等，可结合病史、其他系 
统伴随表现、病原学检查、脑脊液实验室检验结果等进行 鉴別。 

(4) 代谢性/中毒性 :脑桥 中央髓鞘溶解 .Wernicke 脑病、亚急性联合变性、放射性脑病、缺氧 
性脑病、 C 0 中毒、药物中毒等。 

(5) 先天和遗传性疾 病:脑 白质营养不良、脊髓小脑变性、 Friedreich 共济失调、 Arnolrl-Chiari 
畸形、线粒体病如 MELAS 、 Leigh 病、 Leher 病，可通过临床特点和基冈检测|办诊。 

(6) 肿瘤相关 :原发 中枢神经系统淋巴瘤、大脑胶质瘤病、脊髓肿 瘤等; 此类疾病临床及影像 
表现可与 MS 相似，必要时需通过活检进一步鉴别。 

(7) 其他 :可逆 性脑病、颈椎病脊髓型等。 

【治疗】 

多发性硬化的治疗包括急性发作期治疗、缓解期治疗即疾病调节治疗 （ disease-modifying 
therapies , DMTs ) 和对症治疗。急性期治疗以减轻症状、尽快减轻残疾程度为主。疾病调节治疗 
以减少复发、减少脑和脊髓病灶数、延缓残疾累积及提高生存质姑为主= 

1 . 急性发作期治疗大剂 M 甲泼尼龙 （melhylprerlnisolone ) 冲治疗是 MS 急性发作期的 
首选治疗方案，短期内能促进急性发病 MS 患者的神经功能恢复。治疗的原则为大剂贷、短疗 
程，不主张小剂 S 长时间应用。临床上常用两种方法 :①对 于病情较轻者，中泼尼龙 lg / d 加入生 
理盐水 500 ml , 静脉滴注3〜4小时，共3~5天后停药。②对于病情较 严亟者 ，从1 g / d 开始，共冲 
击3〜5天，以后剂 M 阶梯依次减半，每个剂量使用2 〜 3天，直至停药，原则上总疗程不超过3阍。 
若在激素减璧过程中病情再次加重或出现新的体征和（或）出现新的 MRI 病灶，可再次使用甲 
泼尼龙 lg / d 冲击治疗。任何形式的延长糖皮质激素用药对神经功能恢复无长期获益，并且可能 
导致严重不良反应。对激素治疗无效者和处于妊娠或产后阶段的患者，可选抒血浆置换 （plasma 
exchange ) 或静脉注射大剂量免疫球蛋白 (intravenous immunoglobulin , IVIG ) 治疗，但疗效尚不明 
确。 IVIG 用量为 0.4 g /( kgul )， 连续用5天为1个疗程,5天后如果没有疗效，则不建议患者继续 
使用; 如果有疗效且疗效明显时，可继续每周使用1天，连用3~4周。血浆®换对既往无残疾的 
急性重症 MS 患者有一定治疗效果。 

2. 疾病调节治疗疾病调节治疗主要针对不同时期的 MS 病理特点，应用疾病调节药物 
( disease-modifying drugs ， DMI ) s ) 进行长期治疗。对复发型 MS ， H 标在 T 抑制和调节免疫，控制炎 
症,减少 复发; 对进展型 MS ，一方面要控制发发，一方面神经保护和神经修复可能有效、: 

(1) 复发朗 MS : —线 DMDs 包描 P - 千扰素 （ interferon - 卩 ， IFN - (3 ) 和醋酸格拉默 （glatiranier 
acetate ， GA ); 对疾病活动性较高或对一线 DMDs 治疗效果不佳的患者，可选用二线 DMDs 治疗， 
包括那他珠单抗 （ natalizumah ) 和米托葱醌 （ mitoxamrone )。 芬戈莫德 （ fingolimod ) 和特 立紙胺 
( teriflun ⑽ irle ) 是目前被美闰 FDA 批准用于复发型 MS 患者的两种口服药物，门服 DMDs 能改莕 
患者的依从性：其他药物包括硫唑嘌呤和静注人免疫球蛋卩彳 （ IVK ; )。 

1 ) P - 千 扰素: IFN - P 能抑制 T 淋巴细胞的激活，减少炎性细胞穿透血脑屏障进人中枢冲 
经系统、推荐用于用于治疗 RR - MS 患者，在欧洲也被批准用于治疗 SFMS 0 包括 1 FN - p la 和 
IFN-p lh 两类重组制剂。 IFN-P la 与人类生理性 fFiN - p 结构基本无差择， IFN -(3 lb 缺少--个 
糖基，17位上由丝 M 酸取代 T 半胱 M 酸。 


-it 
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IFN -(3 la 打 M 沖规硌 ，22 mi((SMK ) 和 44( jigU 2 MIU ), 用法 :44( jLg 皮下注射，3次/周，不能 
耐受离剂 M 的患片 ，22 p g (6 MU ) 皮下注射,3 次/周。 IFN-P lh 常用剂量为250吟皮下注射， 
隔日1次。 IFiV (3 la 和 IFVp …通常均 A 持续用药2年以上，因 MS 患者使用干扰素 -(3 治疗 
能产生中和抗休，通常川药3牢 P 临床疗效下降、、 

常见不 良反说 为流感样症状（疲倦、寒战、发热、肌肉疼痛、出汗)及注射部位红肿、疼痛，大 
多数症状可 逐渐消 失，采州逐渐 增付的 方法可减少流感样症状的发生，睡前注射或注射前服用 
非尚体类抗炎药可减轻流感阼症状 IFN - (3 禁用于妊娠或哺乳期妇女。 

2) 醋酸格拉 默: …种结构炎似于髓鞘碱性蛋白的合成氨基酸聚合物，可能通过激活其反应 
性 Th 2 细胞，促进抗炎性细 \\ m 子的产生. i 秀导髓鞘反应性 T 细胞的免疫耐受而发挥抗炎作用。 
被批准用于治疗 HR - MS 患片 ）| j 法 :20 mg 皮下注射，1 ?欠/日。此药耐受性较好，但可引起局部 
注射反应，包括红肿、硬结、嘯、发热、瘙痒： 

3) 那他珠单 抗：为 iRm a 4- 悠合索（淋巴细胞表面的蛋白）单克隆抗体，-整合素与其 
在血脑屏障内皮细胞 I :的配沐血管细胞黏附分子1结合后淋巴细胞方可进人中枢神经系统， 
因此那他珠难抗能阻止激活的 T 细胞通过血脑屏障。因其增加进行性多灶性白质脑病发生的 
风险，通常被推荐用于对 j 」、: 他治疗效果不佳或不能耐受的患者。用法 :300 mg 静脉注射，每4周 
1次。 

4) 米托蒽醌 :一种 以•有细胞毐性和免疫抑制作用的蒽醌衍生物。通过减少 B 淋巴细胞，抑 
制辅助性 T 淋巴细胞功能，促进抑制性 T 细胞的活性而发挥免疫抑制作用。推荐用于 SP - MS 、 
PR-MS 患者及靈症 RH-MS 患者 e 对心脏功能正常的患者，通常按 12 mg / m 2 给药，静脉滴注，每 3 
个月--次，总累积剂 ii ): MOmg / nA 大约为2〜3年内8〜12次给药剂量)。常见副作用包括胃肠道 
反应、肝功能异常、脱发、感染、卩|细胞和血小板减少等，少见但严重的副作用包括心脏毒性和白 
血病，治疗期间 m 监测心脏功能、肝功能和血象。 

5) 芬戈莫 德：- •种针对淋巴细胞鞘鉍醇 1- 磷酸 （ slP ) 受体的免疫调节剂，在体内经磷酸化 
后与淋巴细胞表面的 slP 受体结合，改变淋巴细胞的迁移，促使细胞进入淋巴组织，减少中枢神 
经系统内淋巴细胞的浸润。2010年被美国 FT)A 批准用于治疗 RR-MS 患者。用法 :0.5 mg 口服， 

1次/ H 。常见不良反应有头痛、流感、腹泻、背痛、肝转氨酶升高和咳嗽等。 

6) 特立氟胺：为来氟米特的活性产物，通过抑制线粒体内的二氢乳清酸脱氢酶 
(dihydroorotate dehydrogenase , DH 0 DH ) 而抑制嘧啶合成，进而抑制淋巴细胞增殖。用法 : 7 m g 或 
14 mg 口服，1次/日。两种剂 S 均能降低复发率，高剂 M 能延缓残疾进展。常见不良反应有腹泻、 
肝功能损害、流感、恶心、脱发。妊娠妇女和缺乏有效避孕措施的育龄期妇女禁用。 

7) 硫唑 嘌呤: 具有细胞毒性及免疫抑制作用，对降低年复发率可能有效，但不能延缓残疾进 
展。对无条件应用一、二线 DMDs 或治疗无效的患者，在充分评估疗效/风险比的前提下，可选 
择硫唑嘌呤治疗。推荐剂跫为1〜 2 mg /( kg . d ) 口服，1〜2次/日，用药期间需严密监测血常规及肝、 
肾功能，氏期应用会增加恶性肿瘤发生的风险。 

8) 静注人免疫球蛋白 （ IV 1 G ): 对不能耐受--、二线 DMDs 不良反应或妊娠及产后阶段的患 
者，可使用 IVIG 治疗。间断使用 IVIG 对降低 RR - MS 的年复发率可能有效，但是否能延缓疾病 
进展， H 前仍缺乏循证医学证据。可首次应用 0.4 g /( kg _ d )， 共5天，以 后每卜 2个月给予 0-4 g/kg 
单次输注，至少1年。 

(2) 继发进展型 MS : 米托蒽醌为目前被美国 FDA 批准用于治疗 SP - MS 的唯一药物，能延 
缓残疾进展。其他药物如环孢素 A (cyclosporine A )、 甲氨蝶呤 ( methotrexate ， MTX )、 环磷酰胺 
( ny ^ lophosphamifle , CVX ) 可能有效。对不伴复发的 SP - MS ， R 前治疗手段较少。 

(3) 原发进展型 MS : II 前尚无有效的治疗药物，主要是对症治疗和康复治疗。 P - 千扰素及 
血浆咒换治疗无效。环孢索 A 、中氨蝶呤、环磷酰胺可能有效、、 
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3. 对症治疗 

(1) 疲劳：药物治疗常用金刚烧胺 （ amantadine ) 或莫达非尼 ( mcxlafinil ), 用 M •均为 
100〜 200 mg / d ,早晨服用 3 职业治疗、物理治疗、心理干 预及睡 眠调节可能打一定作用。 

(2) 行走困难：中枢性钾通道措抗剂达方批陡 （ dalfampricline ), 是一种能阻断神经纤维表面 
的钾离子通道的缓释制剂，2010年被美国 FDA 批准用来改善各种类咽 MS 忠荇的行走能力。推 
荐剂量为 10 mg (—片）口服,2次/日，间隔12小时服用，24小时剂 U 不说超过2 片。 常见不良 
反应包括泌尿道感染、失眠、头痛、恶心、背痛、灼热感、消 化不以 、公部及喉部刺痛等。 

(3) 膀胱功能障碍 ：可使 用抗胆碱药物解除尿道痉挛、改莕储祕功能，如索利那新 
( solifenacin )、 托特罗定 （ tolterodine )、 非索罗定 ( fesoterodine )、 奥昔布宁 ( oxvhutvnin )，此外，行为干 
预亦有一定效果。尿液排空功能障碍患者，可间断导尿， 3 〜 4 次/ l - h 混合性膀胱功能障碍患者， 
除间断导尿外，可联合抗胆碱药物或抗痉挛药物治疗，如巴氣芬 ( baclofen ), 多沙唑嗪 ( doxazosin ), 
坦索罗辛 （ tamsulosin ) 等。 

(4) 疼痛:对急性疼痛如 Lhermitte sign , 卡马西平或苯妥英納可能有 效:, 度洛西汀 ( duloxetine ) 
和普瑞巴林 （ pregabalm ) 对神经病理性疼痛可能有效。对慢性疼痛如痉苹性疼痛，可选用巴以芬 
或替扎尼定 （ tizanidine ) 治疗。加巴喷丁 ( gahapentin ) 和阿米替林 （ amitriptyline ) 对感觉界常如烧 
灼感、紧朿感、瘙痒感可能有效。配穿加压长袜或手套对缓解感觉异常吋能也有一定效果。 

(5) 认知 障碍： 目前仍缺乏疗效肯定的治疗方法。可应用胆碱酯酶抑制剂如多奈哌齐 
( donepezil ) 和认知康复治疗:： 

(6) 抑郁： 可应用选择性5-羟色胺再摄取抑制剂 （ SSRI ) 类药物。心理治疗也有•定效果。 

(7) 其他 症状: 如男性患者勃起功能障碍可选用西地那非 （ sildenafil ) 治疗。眩晕症状可选择 
美克洛嗪 （ meclizine )、 昂丹司琼 （ ondansetron ) 或东篦藉碱 （ scopolamine ) 治疗 0 

【预 后】 

急性发作后患者至少可部分恢复，但复发的频率和严重程度难以预测。提示预后良好的因 
素包括女性、高加索人、40岁以前发病、单病灶起病、临床表现视觉或感觉障碍、最初2 〜 5年的低 
复发率等，出现锥体系或小脑功能障碍提示预后较差。尽管最终可能导致某种程度功能障碍， 
但大多数 MS 患者预后较乐观，约半数患者发病后】0年只遗留轻度或中度功能障碍，病后存活 
期可长达20〜30年，但少数可于数年内死亡。 

第二节视神经脊髓炎 

视神经脊髓炎 （ rifMjromyelitis optica , NM 0) 是免疫介导的主势累及视神经和脊髓的原发性中 
枢神经系统炎件脱髓鞘病。 Devic (1894 年）首次描述了单相病程的 NM 0, 称为 Devic 病。视神 
经脊髓炎在中国、 U 本等亚洲人群的中枢神经系统脱髓鞘病中较多见，而在欧美西方人群中较 
少见。 

【病因及发病机制】 

NM 0 的病因及发病机制尚不清楚。长期以来关于 NM 0 是独立的疾病实体，还是 MS 的亚 
型一直存在争议。近年研究发现 CNS 水通道蛋 [I 4( aquaporin -4, AQP 4) 的抗体，是 NM 0 较为特 
异的免疫标忐物，被称为 NMO - IgG 。 与 MS 不同， NM 0 是以休液免疫为主、细胞免疫为辅的 (: NS 
炎性脱髓鞘病。由于 NM 0 在免疫机制、病理改变、临床和影像改变、治疗和预后等//而均与 MS 
有差异，故大部分学荠认为 NM 0 是+同于 MS 的疾病实体. 

【病理】 

NM 0 的病灶主要位于视神经和脊髓，部分患者有脑部北特异性病灶病现改变是皮质 Wl 
质脱髓鞘、坏死甚至囊性变，脊髓病灶长于3个椎体节段，病灶位于脊髓中央，脱髓鞘及急性轴 
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索损伤程度较取润的炎 fk 细胞包拈巨噬细胞、淋巴细胞（以 B 淋巴细胞为主)、中性粒细胞 
及嗜酸 细胞: 血符尚旧 nr 见抗 (f 和补沐 M 玫瑰花样沉积，可见病灶血管透明性变。 

【临床表 现] 

1. 任何年龄均 "r 发病 .f •均年龄39岁，女：男比例为(5~10): 1。 

2. 萆侧或双刪视沖#炎 （npli(、neuritis, ON) 以及急性脊髓炎 （myelitis) 是本病主要表现，其 
初期可为单纯的视神经炎 i 灯; H 鉛炎，亦可两者同时出现，但多数先后出现，间隔时间不定。 

3. 视神经炎 "r 中.眼、仅眼问隔或同时发病。多起病急，进展快，视力下降可至失明，伴眶内 
疼痛，眼球运动或按丨 kiM-njjy, 眼欣 nj •见觇沖给乳头水肿，晚期可见视神经萎缩，多遗留显著视 
力障碍。 

4. 脊髓炎可为横贤性或播敗性，症状常 fr: 儿天内加重或达到高峰，表现为双下肢瘫痪、双侧 
感觉障碍和尿潴 f/M 1.秤度较屯尜及_•干时可出现眩牮、眼戊、 g 视、顽固性呃逆和呕吐、饮水 
呛咳和存咽 M 难根性神经痛、痛性肌痉孪和 Lliermitte sign 也较为常见。 

5. 部分 NMO •可作 Y/K: 他「1身免疫性疾病，如系统性红斑狼疮、干燥综合征、混合结缔 
组织病、重症肌无力、中状腺功能亢进、桥本¥状腺炎、结节性多动脉炎等，血清亦可检出抗核抗 
体、抗 SSA/SSB 抗怵、抗心磷脂抗冰等： 

6. 经典 Devir 病力单吋相病程，在西方多见、、80%〜90%的 NM0 患者呈现反复发作病程， 
称为复发沏 NMO, 常见 f 、见洲人群、此外，有一些发病机制与 NM0 类似的非特异性炎性脱髓鞘 
病，其 NMO-lgG 阳性率亦较尚。 W ingerclmk 将其归纳并提出了视神 
经脊髓炎谱系疾病 （neuromyelitis optica spectrum disorders, NMOSDs) 

的概念，包 括:① NMO； ②病变限定于视神经和 脊髓: 特发性单时相或 
复发性长节段横贯性脊髓炎 （MKI 病灶>3个椎体节段)，以及复发性 
视神经 炎或同 时发生的双侧视神 经炎； ③亚洲类钡的视神经脊髓型 
多发性硬化 （ OSMS)； ④视神经 炎或民 V/段横贯性脊髓炎合并身免 
疫性 疾病; ⑤视祌经炎或脊髓炎合并 NM0 特征的颅内病灶(下丘脑、 

胼胝体、脑室周边及脑干)。 

【辅助检查】 

1. 脑脊液细胞数增多显著，约1/3的单相病程及复发型患者 
MNC > 50 x K/7L; 复发咽患者 CSF 蛋內增高明显，脑脊液蛋白电泳可 
检出寡克隆区带，但检出率较 MS 低。 

2. 血清 NMO-lgG( AQP4 抗体） NM0 血清 AQP4 抗体多为阳性， 

而 MS 多为阴性，为鉴别 NM0 与 MS 的依据之一。血清 NMO-IgG 是 
NM0 相对特舁性「I身抗体标志物， K 强阳性提示疾病复发可能性较 
大。细胞转染间接免疫荧光法检测 _(Vl g G 的灵敏度和特异性较高。 

3. MRI 检查 NM0 患者脊髓 MR1 的特征性表现为脊髓长节段 
炎性脱髓鞘病灶，连续民度一般>3个椎体节段，轴位像上病灶多位 
于脊髓中央，累及大部分灰质和部分 卩1 质⑽11-2)。病灶主要见于颈 
段、胸段，急性期病灶处脊髓肿胀,严重者可见空洞样改变，增强扫描 
后病灶可强化。颈段病灶可向上延伸至延髓下部，恢 M 期病变处脊髓 
可萎缩。视神经 MRI 提示受累视神经肿胀增粗， T 2 加权像呈“轨道样” 

A 信号。增强扫描可见受累视神经有小条状强化表现、超过'卜•数患 
者最初脑 MHI 检查正常，随病程进展，复查 MRI 可发现脑内脱髓鞘 
病灶，多位 J 1 皮质下 K 、下丘脑、丘脑、二:脑室、四脑室周围、大脑脚等 
部位，这峡病灶不符合 MS 的影像诊断标准。 



图 11-2 视神经脊髓炎 
MRI 表现 

颈段脊髄 MRU : I 描1\加 
权像可见纵向延展的脱髓 
鞘病灶（超过3个椎体 
段)，病灶处脊髓肿胀 
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4. 视觉诱发电位 P 100 潜伏期显著延长，有的波幅降低或引不出波形在少数无视力障 
碍患者中也可见 P 100 延长。 

5. 血清其他自身免疫抗体 NMO 患者可出现血清 ANAs 阳性，包括 A .\ A 、抗 dsDNA 、 抗着 
丝粒抗体 （ ACA )、 抗 SSA 抗体、抗 SSB 抗体等。 

【诊断及鉴别诊断】 

1. 诊断根据同时或相继发生的视神经炎、急性横贯性或播散性脊髓炎的临床表现，结合 
脑和脊髓 MRI 以及 NMO - IgG 血清学检测结果可作出临床诊断。 S 前 h :: l 内外普遍采用2006年 
Wingerchuk 修订的 NMO 诊断标准： 

(1) 必要 条件: ①视神 经炎; ②急性脊髓炎。 

(2) 支持 条件: ①脊髓 MRI 异常病灶多3个椎体 节段； ②头颅 MRI 不符合 MS 诊断 标准； 
③血清 NMO - IgG 阳性。 

具备全部必要条件和支持条件中的2条，即可诊断 NMO 。 

2. 鉴别诊断 NM 0 主要与 MS 相鉴别，根据两者不同的临床表现、影像学特征、血淸 NM 0- 
IgG 以及相应的临床诊断标准进行鉴别(表】1-4)。此外，还应与 Leber 视神经病、亚总性坏死性 
脊髓病、亚急性联合变性、脊髓硬脊膜动静脉瘘、梅毒性视神经脊髓病、脊髓小 脑性共 济失调、遗 
传性痉挛性截瘫、脊髓肿瘤、脊髓血管病、热带痉挛性截瘫及某些结缔组织病，如系统性红斑狼 
疮、白塞氏病、干燥综合征、系统性血管炎等伴发的脊髓损伤相鉴别。 


表 11-4 视神经脊髓炎与多发性硬化的鉴别要点 


临床特点 

视神经脊髓炎 

多发性硬化 

种族 

亚洲人多发 

西方人多发 

前驱感染或预防接种史 

多无 

可诱发 

发病年龄 

任何年龄，中位数39岁 

儿萤和 50岁以上少见，中位数29岁 

性别（女 ： 男） 

(5 〜 10) : 1 

2:1 

发病严重程度 

中重度多见 

轻、中度多见 

发病遗留障碍 

可致盲或严重视力障碍 

不致盲 

临床病程 

>85%为复发沏，较少发展为继发进展 
型，少数为单时相型 

85%为发;发一缓解型，最后大多发展 
成继发进展型，10%为原发进展型， 
5%为进展复发型 

血清 NMO-IgG 

大多阳性 

大多阴性 

脑脊液细胞 

多数患者 ft 细胞 >5 x 10 6 / L , 少数患者 
内细胞 >50 x 10 6 / L , 中性粒细胞较常 
见，甚至可见嗜酸细胞 

多数正常，白细胞 <50 x lOVL , 以淋 
巴细胞为主 

脑脊液寡克隆区带阳性 

较少见（约20% ) 

常见（国外约85% ) 

IgG 指数 

多正常 

多增高 

脊髓 MRI 

长脊髓病灶 >3个椎体节段，轴位像多 
位于脊髓中央，可强化 

脊髓病灶 <2个椎体节段，多 位于内 
质,可强化 

脑 MRI 

尤，或点片状、皮质下、下丘脑、丘脑、 
导水管周围，无明显强化 

侧脑室旁 n 质、皮质下內质、小脑及 
脑干， nf 强化 


■it 


【治疗】 

视神经脊髓炎的治疗包括急性发作期治疗、缓解期治疗和对症治疗。 

1. 急性发作期治疗首选大剂 M 中泼尼龙冲 * 疗法，能加速 NM () 病情缓解。从 lg / rUT •始, 
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静脉滴注3〜4小时,井3人•，剂阶梯依 次减半 ，甲泼尼龙停用后改为口服泼尼松 lmg /( kg - d ), 
逐渐减位。对激#依赖性患荇，激索减 lit 过程要慢，每周减 5 mg ， 至 维持量 15〜 20 mg / d ， 小剂量激 
素维持时间应较 MS 民一牲 对甲泼尼龙冲击疗法反应差的患者，应用血浆置换疗法可能有一 
定效果。一般述议竹换3〜5次，每次用血浆2〜 3 L , 多数簠换1〜2次后见效。无血浆置换条件者， 
使用静脉滴注免疫球迸 A ( IV 1 G ) 可能有效，用 M 为 0.4 g /( kg . d )， 静脉滴注，一般连续用5天 
为一个疗程对介讣 IL : 他 H 呀免疫疾病的患者，可选择激素联合其他免疫抑制剂如环磷酰胺 
治疗。 

2. 缓解期治疗卞要 迪过 抑制免疫达到降低复发率，延缓残疾累积的目的，需长期治疗。 
—线药物方案也括 硫唑嘌 呤联用泼尼松或者利妥昔单抗 ( rituximab )。 二线药物可选用环磷酰胺、 

米托蒽醌、吗替麦考酚醋 (myrophenolate mofetiKMMF ) 等，定期使用 IVIG 或间断血浆交换也可 
用于 NMO 治疗。 

(0 硫唑嘌呤：按2〜 3 m g /( k g . d ) 单用或联合口服小剂量泼尼松。通常在硫唑嘌呤起效后 
(2 〜 3个月）将泼尼松 渐减也 用药期间耑严密监测血常规及肝、贤功能。 

(2) 利妥背单抗：一种针对 B 细胞表面 CD 20 的单克隆抗体，用法： lOOOmg 静脉滴注，共用 2 
次（间隔 2 周）为一个疗程，或按沐表而积 375 mg / m 2 静脉滴注，每周1次，连用 4 周为一疗程，间 
隔6〜9个月可进行第二个疗程治疗。每次静脉滴注前1小时使用止痛药(如对乙酰氨基酸）和 
抗过敏药（如苯海拉明），可减少输注相关不良反应的发生并降低其程度。 

(3) 吗替麦考 酚酯： 又称袍酚酸酯,其活性产物是霉酚酸，后者是髙效、选择性、非竞争性、可 
逆性的次黄嘌呤单核背酸脱鉍酶抑制剂，可抑制鸟嘌呤核苷酸的经典合成途径，对淋巴细胞具 
有高度选择作用。通常1〜 3 g / d ， 分2次口服，单用或联合口服小剂量泼尼松，其不良反应主要为 
胃肠道症状、骨髓抑制和机会性感染。 

(4) 环磷酰胺 ：对降 低年复发率可能有效，按7〜 25 mg / kg 静脉滴注，每月1次，共用6个月。 | 
可同时静脉滴注美司钠 ( uromitexan ), 以预防出血性膀胱炎。用药期间需监测血常规，肝肾功能。 

(5) 米托蔥醌 ：每月 12 mg / m 2 , 共6个月，之后每3个月 12 mg / m 2 , 共9个月。 

3. 对症治疗见第一节多发性硬化。 

【预后】 

NMO 的临床表现较 MS 严重，釔发型 NMO 预后差，多数 NMO 早期的年复发率高于 MS ， 

导致全肓 或截瘫 等严重残疾。5年内约有半数患者单眼视力损伤较重或失明，约知％复发製 
NMO 患者发病5年后不能独立行走。与 MS 不同， NMO 较少发展为继发进展型。 

第三节急性播散性脑脊髓炎 

I 

急性播散性脑脊髓炎 (acute disseminated encephalomyelitis , ADEM ) 是广泛累及脑和资髓白 
质的急性炎症性脱髓鞘疾病，通常发生在感染后、出疹后或疫苗接种后^其病理特征为多灶性、 
弥散性髓鞘脱失。 

【病因及发病机制】 

ADEM 的发病机制不清。可能的机制是机体在病毒感染、疫苗接种或是在服用某些药物后， 丨 
这些致病因子侵犯了中枢神经系统，改变了; n : 抗原性，或是由于某种因素引起了隐蔽抗原的释， 
放，机休不能识別这些抗原，从而导致机体发生针对自身髓鞘的免疫攻击。 

【病理】 

病理表现主要是静脉周围出现炎性脱髓鞘，病变散布于大脑、脑干、小脑和脊髓的灰质和白 
质，以 A 质为主，病灶多围绕在小和中等静脉周闹 ， ft ().1 mm 至数毫米(融合时)不等，脱髓鞘区 
吋见小神经胶质细胞，血管周围有炎性细 胞没润 形成的血管袖套。常见多灶性脑膜浸润，程度 
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多不严重。 

[ 临床表现] 

1. 该病好发儿童和青壮年，多为散发，无季节性，感染或疫苗接种后1〜 2 周急性起病，脑脊 
髓炎常见于皮疹后2〜4日，患者常在疹斑消退、症状改善时突然出现尚热 、头痛 、头辟、全身酸痛， 
严重时出现痫性发作、昏睡和深昏迷等;脊髓受累可出现受损平而以下的四肢瘫或截瘫;锥外系 
统受累可出现震颤和舞蹈样 动作; 小脑受累可出现共济运动障碍： 

2. 急性坏死性出血性脑脊髓炎 （acute necrotizing hemorrhagic enrephalomyrlilLs ) 又称为急性 
出血性白质脑炎，认为是 ADEM 暴发型。常见于青壮年，病前1〜2周内可 Yl h 呼吸道感染病史， 
起病急骤，病情凶险，症状体征2〜 4 日内到高峰，死亡率卨。表现高热、总识模糊或&迷进行性 
加深、烦躁不安、痫性发作、偏瘫或 四肢瘫 ; CSF 压力增高、细胞数 增多； EE (； 弥漫慢 活动; CT 见 
大脑、脑干和小脑白质不规则低密度区。 

[ 辅助检查] 

1. 夕卜周血白细胞增多，血沉加快。脑脊液压力增高或正常 XSF 单核细胞 （ MNC ) 增多，急性 
坏死性出血性脑脊髓炎则以多核细胞为主，红细胞常见，蛋内轻度至中度增高，以增高为主， 
可发现寡克隆带。 

2. EEG 常见弥漫的0和 S 波，亦可见棘波和棘慢复合波。 

3. CT 显示白质内弥散性多灶性大片或斑片状低密度区，急性期呈明 ffi 增强 效府。 MRI 可 
见脑和脊髓灰卩彳质内散在多发的 T , 低信号 、 T 2 高信号病灶。 

【诊断及鉴别诊断】 

1. 诊断根据感染或疫苗接种后急性起病的脑实质弥漫性损宵、脑膜受累和脊髓炎症 
状， CSF - MNC 增多、 EEG 广泛中度异常、 CT 或 MRI 显示脑和脊髓内多发散在病灶等可作出临 
床诊断。 

2. 鉴别诊断 

(1) 单纯疱疹病毒性脑炎 :单纯 疱疹病毒性脑炎高热、抽搐多见，急性播散性脑脊髓炎相对较 
少见，脑脊液检查前者单纯疱疹病璨抗体滴度增高，且单纯疱疹病稀件脑炎 M 表现大脑颞叶、 
额叶的长 T , 、长 T 2 异常信号，而 ADEM 则表现为弥漫性的长 T , 、长 T 2 姑常信•，以|质损害为主。 

(2) 多发性 硬化: ADEM 与 MS 的鉴别要点见表11-5。 


表 11-5 急性播散性脑脊髓炎与多发性硬化的鉴别要点 


临床特点 

MS 

ADEM 

发病年龄 

较大(少年） 

较幼 （ <10岁） 

性别 

女>男 

无性别差异 

“感 W 样”前驱 

不一定有 

经常冇 

脑病症状 

疾病早期很少 

常见 

惊厥 

很少 

可有 

发病次数 

多次 

革次多见，少数为复发型或多相型 

MHI 的灰内质大片病灶 

很少 

经常见到 

MR 〖追踪改变 

有鉍发和新病灶出现 

病灶可消失或仅有少许后遗症 

CSF |勹细胞增多 

很少见(若存，不多干50个） 

不同程度 

寡克隆带 

经常阳性 

多为一过性阳性 

对皮质激索反应 

很好 

非常好 
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【治疗】 

早期足 kU 、;/: 用術皮唔激來坫治疗 ADKM 的主要方法,作用机制是抑制炎性脱髓鞘的过程， 
减轻脑和脊髓的充血水肿，保护血脑屏障： PI 前主张静滴甲泼尼龙500 〜 1000 m g /d 或地塞米松 
20 mg / d 进行冲击治疗，以后逐渐减为泼尼松门服。 

对糖皮质激尜疗效小作片吋考虑 用血 浆咒换或免疫球蛋白冲击治疗。 

【预后】 

ADEM 为单利睛保，病段 W 时数周.预后与发病诱因和病情的严重程度有关，多数患者可以 
恢 a 。 据报迫 死 f : 申•为 59 w )%， v 活荇常遗留明显的功能障碍,儿童恢复后常伴精神发育迟 
滞或癫痫发作等 


第四节弥漫性硬化和同心圆性硬化 

、弥洲通 j 

弥漫性硬化 (diffuse sclerosis) 是亚急性或慢性广泛的脑白质脱髓鞘疾病。 Schilder(1912) # i 
先以弥漫性轴別脑炎 ( oncephalitis periaxalis diffusa) 报告，故又称为 Schilder 病。 

【病因和病理】 

病因迄今未明确 。一 般认为屈于自身免疫性疾病，其依 据是: 脱髓鞘病灶内血管周围有淋 
巴细胞浸润，约半数患者的脑脊液 IgG 升高。因此有人认为本病是发生于幼年或少年期严重 
MS 的变异型。 

脱髓鞘病变常位犯大脑半球或整个脑叶，病变常不对称，多以一侧枕叶为主，也可对称性受 
累。视神经、脑干和脊髓也可发现与 MS 相似的病灶，新鲜病灶可见血管周围淋巴细胞浸润和巨 
噬细胞反应，晚期胶质细胞增生，也可见组织坏死和空洞。 

【临床表现】 

1 . 幼儿或靑少年期发病，男性较多。多呈亚急性、慢性进行性恶化病程，停顿或改善极为罕 
见，极少缓解一复发。 

2 . 视力障碍可早期出现视野缺损、同向性偏肓及皮质 盲等; 也常见痴呆或智能减退、精神障 
碍、皮质费、不同程度偏瘫或四肢瘫和假性延髓性麻 痹等; 可有癫痫发作、共济失调、锥体束征、 
视乳头水肿、眼肌麻痹或核间性眼肌麻痹、眼球溪颤、面瘫、失语症和尿便失禁等。 

[ 辅助检查] 

1 . 脑脊液细胞数正常或轻度增多，蛋白轻度增高 ，一 般不出现寡克隆带。 

2. 脑电图可见高波幅慢波占优势的慢波出现。多见视觉诱发电位 (VEP) 异常，与视野及 
视力障碍一致。 

3. CT 显示脑 n 质大片状低密度区，以枕、顶和颞区为主，累及一侧或两侧半球，多不对 
称。 MRI 可见脑户1质 T〖 低信号 、T 2 高信号的弥漫性病灶。 

【诊断及鉴别诊断】 

1. 诊断儿童或青少年发病，病程表现为进行性发展，临床多为视力障碍、智能障碍、精神 
焱退及运动障碍等脑白质广泛受损的表现，影像学 h 多为脑内 A 质，尤： It •是单侧枕叶的大片状 
脱髓鞘改变，根据这呰病史、病程及特征性临床表现，并结合祌经影像学、 CSF、EEG 等辅助检查 
综合判定，可作出临床诊断。 

2. 鉴别诊断木病临床 h . 易与贤 I:腺脑 | f I质背奍个1^1 (adr('!ioleiikodystrophy , ALD) 混渚， 
AU) 为性连锁遗传，仅累及男性，肾I:腺萎缩伴周間神经受累及 NCV 异•常，血极长链脂昉酸 
(VLCFA ) 含增尚 
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【治疗】 

本病目前尚无有效的治疗方法，主要采取对症及支持疗法，加强护观文献报告用糖皮质 
激素和环磷酰胺可使部分病例临床症状有所缓解。 

【预后】 

本病预后不良。发病后呈进行性恶化，多数患者在数月至数年内死亡，平均病程 6.2 年，但 
也有存活十余年的病例。死因多为合并感染。 

二同心議1:硬化 

Balo 同心圆性硬化 (concentric sclerosis ) 又称 Balo 病,较少见，是 M . 有特界性病理改变的大 
脑白质脱髓鞘疾病，即病灶内髓鞘脱失带与髓鞘保存带呈同心岡屉状夂々:排列，形成树木年轮 
状改变，故名之。镜下可见淋巴细胞为主的炎性细胞浸润，病变分布及临床特点4多发性硬化 
相似，一般认为本病是 MS 的变异型。 

本病临床表现 :①患 者多为青壮年，急性起病，多以精神障碍，如沉默茲宵、淡漠、反应迟钝、 
无故发笑和重复语言等为首发症状，之后出现轻偏瘫、失语、眼外肌麻痹、眼球浮动和假性延髓 
性麻 痹等; ②体征包括轻偏瘫、肌张力增高及病理 征等; ③ MRI 显示额、「贞、枕和颞叶白质洋葱头 
样或树木年轮样黑白相间类圆形病灶，直径为 1.5 〜 3 cm ， 共有 3〜5 个环相间加权像上低信号 
环为脱髓鞘区，等信号为正常髓鞘区（图 11-3 L 



图 11-3 同心圆性硬化的 MRI 表现 

T , 加权像 ( A ) 和 FLAIR 像 ( B ) 显示左额叶、双顶叶內质洋葱头样黑门相间类圆形病灶 
治疗 h 可试用糖皮质激素治疗，多数患者可恢复，部分患者死于并发症。 


第五节脑白质营养不良 

脑內质营养不良是一组由于遗传因索导致髓鞘形成缺陷，不能完成正常发 W 的疾病，代农 
性疾病有异染性脑「 I 营养不良、肾上腺脑白质营养不良等。这组疾病儿竜多见，神经系统受尜 
广泛，智能、视力、听力、运动、共济、肌张力等均可受累。 
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异染性脑 I I 质 vHtM、H ( metiK'hromatic leukodystrophy ) 是一种神经銷脂沉积病。呈家族性， 
为常染色体隐性遗 ft 七病足22 1 4染色沐 h 芳基硫酯酶 A ( andsulfatase - A ) 基因缺乏，导致芳 
基硫酯酶 A 不足，不能能化硫肭 rr •脂水解而在体内沉积，引起中枢神经系统脱髓鞘。发病率为 
(0.8 〜 2.5)/ 10万 

【 临床 表现】 

1. 幼儿喂 （1 〜4岁）多! Al ， y 】 多于女1〜2岁发育正常，后岀现双下肢无力、步态异常、痉挛和 
易跌倒，伴语 H 障码及智能减退病初腱反射活跃,周围神经受累伴腱反射减弱或消失。可有 
视力减退、视神经蒌缩、斜视、眼益、 h 肢怠向性以颤和吞咽困难等。 

2. 少数为少年咽，成人喂极少、常以梢沖障碍、行为异常、记忆力减退为首发症状。晚期出 
现构音障碍、四肢活动不及活、锥沐啦征、痫性发作、共济失调、眼肌麻痹、周围神经病等。晚期 
可见视乳头苍 n 蒌缩，个別病例偶见视网膜樱桃红点。 

3. 尿液乂:丛硫酸酯酶 A 叫、 仏缺乏，活性消失，硫脑苷脂阳性支持本病诊断。头部 CT 可见 
脑白质或脑室旁对称的+规则低密度 K , 无占位效应，不强化。 MRI 呈乃低信号、1高信号。 

【诊断】 

婴幼儿出 现进？ j •性运动障碍、视力减退和精神异常， CT 或 MRI 证实两侧半球对称性白质病： 
灶，尿液芳》硫酸酯酶 A 活性消失，即可临床诊断。 

【 治疗】 

冃前本病无有效疗法，仍以支持和对症治疗为主。基因疗法用腺病毒等载体将芳基硫酸酉^ 

酶 A 基因转染患者骨髓，但尚处于探索阶段。由于维生索 A 是合成硫苷脂的辅酶，患儿应避免 
或限制摄入富含维生素 A 的食物。 

【预后】 

本病预后差。婴幼患儿发病后年常因 四肢瘫 而卧床不起，伴严重语言和认知障碍，可 
存活数年。成人病例进展相对缓慢，存活时间较长。 

:、 n I :腺脑 a 质营养不良 

贤上脱脑白质营养不良 （ adrenoleukodystrophy , ALD ) 是一种脂质代谢障碍病。呈 X 性连钡 
隐性遗传，基因定位在 x q 28。 由于体内过氧化物酶缺乏、长链脂肪酸 （ C 23 〜 C 30) 代谢障碍，脂肪 
酸在体内尤其脑和贤上腺皮质沉积，导致脑白质脱髓鞘和肾上腺皮质病变。 

【病理】 

枕叶、顶叶及颞叶 A 质可见对称的大片状脱髓鞘病灶，可累及脑干、视神经，偶累及脊髓，周围 
神经不受损。本病血管周围炎性细胞浸润位于脱髓鞘病灶中央，是区别于多发性硬化的病理特点， 

并冇肾上腺皮质萎缩、睾丸间质纤维化和输精管萎缩等。脑内和肾上腺中含大量长链脂肪酸。 

【临床表现】 

1. 本病多在儿童期 (5 〜 M 岁）发病，通常均为男孩，可有家族史。脑部损害或肾上腺皮质功 
能不全均可为首发症状，病程缓慢进展。 

2. 神经系统早期症状常表现为学龄儿童成缋退步，个性改变，易哭、傻笑等情感障碍，步态 
不稳和 t •.肢意向性震 颤等； 晚期出现偏 瘫或四 肢瘫、假性延髓性麻痹、皮质盲和耳聋等;重症病 
例可见痴呆、癫痫发作和去大脑强直等。 

3. 肾 L 腺皮质功能不足表现，如色素沉若，肤色变黑， n 周及门腔黏膜、乳晕、肘和膝关节、 
会明和阴.等处明敁。血淸皮质类固醇水平、尿17-羟类阆醇下降。 

4. CT 或 MR 1 所见酷似其他脑內质费养 + KIXT 可见两侧脑室？角区周围白质大片对称的 
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低密度区，有增强效应。 MRI 显示两侧大脑白质、胼胝体、皮质脊髓束、视也等较对称分布异常’ 
无占位效应，边缘可增强，双侧脑室后部白质病变为主，呈蝶样分布，小腕、腕干 n 质也可 受累。 

【诊断】 ^ 

男孩出现步态不稳、行为异常、偏瘫、皮质盲、耳聋等，缓慢进行性加取， ;、v: 考虑本病可_ ’= 
伴肾上腺皮质功能减退表现如肤色变黑， ACTH 试验异常可临床诊断血沾或皮肤培养成 
细胞中长链脂肪酸浓度高于正常具有诊断价值。 

临床上本病须注意与其他类型脑白质营养不良和 Schilder 病等鉴別 

【治疗】 

1. 肾上腺皮质激素替代治疗可能延长生命，减少色素沉着，偶可部分缓解神经系统症状 ，' fS 

通常不能阻止髓鞘破坏。 _ 

2. 食用富含不饱和脂肪酸饮食，避免食用含长链脂肪酸食物： 65% 的患者服用 Lorezo 
芥酸甘油酯与三酸甘油醋按 4 : 1 混合 )1 年后，血浆长链脂肪酸水平显著下降或正常，但不能改 
变已发生的神经系统症状。 

【预后】 

本病预后差，一般在出现神经症状后1〜3年死亡。 

第六节脑桥中央髓鞘溶解症 

脑桥中央髓銷溶解症 (central pontine myelinolysis , CPM) 是以脑桥基底部对称性脱髓鞘为病 
理特征的疾病。多在电解质紊乱、营养不良的疾病基础上发生 3 

【病因及病理】 . 

本病的病因不明。半数以上的患者为酒精中毒晚期，也可见于肾衰透析后、肝功能衰竭、肝 
移植后、淋巴瘤及癌症晚期、营养不良、败血症、急性出血性胰腺炎和严重烧伤等。低钠血症时 
脑组织处于低渗状态，过快补充高渗盐水、纠正低钠血症使血浆渗透压迅速升高，引起脑组纟只脱 
水和血脑屏障破坏,有害物质透过血脑屏障可导致髓鞘脱失。 

本病特征性病理特点是，脑桥基底部呈对 
称分布的神经纤维脱髓鞘，病灶边界清楚，直 
径可为数毫米或占据整个脑桥基底部，也可累 
及被盖部。神经细胞和轴突相对完好，可见吞 
噬细胞和星形细胞反应。 

C 临床表现] 

1. 本病为散发，任何年龄均可发生，儿童 
病例也不少见。本病的显著特点是，患者常 
为慢性酒精中毒晚期或常伴严重威胁生命的 
疾病。 

2 . 患者常在原发病基础上突发四肢弛缓 
性瘫,咀嚼、吞咽及言语障碍，眼震及眼球凝视 
障碍等，可呈缄默及完全或不完全闭锁综合征。 

3. 脑干听觉诱发电位 （BAEP) 有助于确 
定脑桥病变，但不能确定病灶范「韦1。 

4. MRI 可发现脑桥基底部特征性蝙蝠翅 图11_4桥脑中央髓鞘溶解症的 MRI 表现 

膀样病灶，呈对称分布 T, 低信号 、 T 2 高信号， 脑 _ 據 F1.AIH 像可!脑桥基底部特征性蝙 

无增强效应（图 ll-4)o 蝠翅膀样病灶，¥別•称分布商佶号，尤增强效成 
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【诊断及鉴 别诊断 】 

1. 诊断 制卞； 卩備屮说、严屯全身性疾病和低钠血症纠正过快的患者，突然出现四肢弛 

缓性_、假性延髓 忭脒槐 ，数11内迅速进展为闭锁综合征，应高度怀疑 CPM 可能， MRI 有助于 
确诊。 

2 - 鉴别诊断4：病»:傳|.桥.糊$冰梗死、肿瘤和多发性硬化等鉴别。 MRI 显示 CPM 无显 
著占位效成，病灶付祢，+符 ☆血管 分仏特征，随病惜好转可恢复正常。 

【治疗】 

I 闫前（: PM 仍以幻 料版治 疗为主，积极处理原发病。纠正低钠血症应缓慢，不用高渗 
盐水。限制液沐入，总性 HIMJU 1 r 獅、呋塞米等治疗脑水肿 c 

2 - 早期用大剂:,■皮;關嫁冲士疗法有可能抑制本病进展，可试用高压氧和血浆置换。 

【预 e 】 

多数 CPM 患片预 ；；;• 极益，死亡率极 a , 可于数日或数周内死亡。少数存活者遗留痉挛性四 
肢瘫 等严歌 神经功能障碍偶心•完令版釭的患者： 

(楚兰） 


思考题 

1. 中 枢神经系统脱茹雖疾病的 分类有 哪些? 临床孤立综合征是什么？ 

2. 多 夂性硬化陕振病程怎样进行临次今型？ 分型的念义何在？ 

3•多发 性硬化的临床表现冇哪些 特点? 

4. 2()10 年修订的 McDomld 多•足性硬 J 匕 O 断标 准中，证实时间多发性和玄间多皮性 
的证据分别是 什么？ 

5. 反发 绂解型多发性硬化如何 治疗？ 

6. Wm g civhiik(2()<)(> 年)修 订的视神经脊 & 炎诊断标准是什么？ 

7. ;视神 经脊髓炎如何 治疗‘ ？ 

8. 急性播 散性脑脊逸 炎的临 床表现有哪些 特点？ 

9. 肾上腺脑白质 营养不 良的临 床表现有哪些特点？ 

10. 哪些情 况下容 易发生脑桥中央 & 鞘 溶解症？ 
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概 述 

运动障碍性疾病 （movement disoiders 以往称为锥 体外 系疾病 （extrapyramidal diseases )，是 
一组以随意运动迟缓、不肉主运动、肌张力异常、姿势步态障碍等运动症状为主要表现的神经系 
统疾病，大多与基底核病变介 关:、 

基底核是大脑皮质下一组灰质核团， 「 hfS 状核、壳核、苍白球、丘脑底核和黑质组成。在人、 
猴等高等动物，越底核对运动功能的调节主要通过大脑皮质一基底核一丘脑一大脑皮质环路间 
的联系而实现。 

在这一环路中，屉状核、克核接受大脑感觉运动皮质的投射纤维（即传入纤维)，其传出 
纤维经直接通路和间接通路抵达基底核传出纤维的发出单位——内侧苍白球/黑质网状部。 
直接通路是指新纹状体—内侧苍白球/黑质网状部，间接通路是指新纹状体—外侧苍白球— 
丘脑底核 — 内侧苍 广 - i 球/黑质 '网 状部。基底核传出纤维主要投射到丘脑(腹外侧核、腹前核)， 
再由此返回到大脑感觉运动皮质，对皮质的运动功能进行调节(参见第二章第一节)。尾状核、 
壳核还接受黑质致密部发出的多巴胺能纤维的投射，此通路对基底核输出具有重要调节 
作用。 

基底核病变常导致大脑皮质一基底核一丘脑一大脑皮质环路活动异常。例如，黑质一纹状 
体多巴胺能通路病变将导致基底核输出增加，皮质运动功能受到过度抑制，导致以强直一少动 
为主要表现的帕金森综合征;纹状体、丘脑底核病变可导致基底核输出减少，皮质运动功能受到 
过度易化，导致以不〔 I 主运动为主要表现的舞蹈症、投掷症。在帕金森病的外科治疗上，损毁一 
侧丘脑底核或内侧苍白球，或施加高频电刺激作用于这两个核团，均可使帕金森病的对侧症状 
获得缓解，其原理即基于纠正异常的基底核输出。 

帕金森病的主要病理改变是黑质一纹状体多巴胺能通路变性。以亨廷顿病为代表的各种 
舞蹈症的主要病变部位在纹状体，投掷症的病变部位在丘脑底核。但某些以运动障碍为主要表 
现的疾病，其病变部位尚未明确，如特发性篇颤、肌张力障碍等。 

基底核病变所表现的姿势与运动异常被称作锥体外系症状，大致可分为三类，即肌张力异 
常（过高或过低)、运动迟缓、界常不自主 运动⑽ 颤、舞蹈症、投掷症、手足徐动症、肌张力障碍)。 
一般没有瘫痪，感觉及共济运动也不受累。根据临床特点，运动障碍性疾病一般可分为肌张力 
增高一运动减少和肌张力降低一运动过多两大症候群，前者代表性疾病为帕金森病，后者代表 
性疾病为亨廷顿病。 

运动障碍性疾病具有明显的运动行为症状，症状诊断大多不难，典型病例一望便知。例如， 
一个动作缓慢、面部表情缺乏、行走闲难外加静止性21颤的患者便会想到帕金 森病; 扭转痉挛和 
其他肌张力障碍所表现的广泛性或局限性姿势异常会使人过 P 难忘;舞蹈手足徐动症所表现的 
稀奇古怪的面部表情、 T •及头部不停地扭动、姿势变幻莫测，还有偏侧投掷症患者的粗大快速的 
投掷样动作均布显著 特点。 运动障碍性疾病早期或轻症患者布时沴断并不容易。病因诊断须 
依 W 洋细洵问病史、体检和选择恰当的辅助检查。 
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第一节帕金森病 

帕金森病 (Parkinson disease ， TO ), 又名震额麻癖 （paralysis agitans )， 是-种常见于中老年的 
神经系统变性疾病，临床上以静止性 S 颧、运动迟缓、肌强直和姿势 -1 ⑽ f 障碍为 ' K 嬰特征。由英 
国医师詹姆十•帕金森 (James Parkinsnn ) 于1817年首先报道并系统描述我 M 65岁以上人群 
总体患病率为1700/10万，与欧美国家相似,患病率随年龄増加而升6 . 男性砰 jV 彳 T 女性。 

【病因及发病机制】 

主要病理改变为黑质多巴胺 （ DA ) 能神经元变性死亡，似为何会引起％质多巴胺能神经元 
变性死亡尚未完全明了。 

1. 环境因素20世纪80年代初发现一种嗜神经毒 1- 甲基4-笨®丨，2,3,6-四氢吡啶 
( MPTP ) 在人和灵长类均可诱发典型的帕金森综合征，其临床、病珂、屯化及对多巴替代治疗的反 
应等特点均与人类帕金森病甚为相似。 MF 1 T 在脑内经单胺氧化酶 M A 0- B ) 催化转变为强毒 
性的 1- 甲基 -4 - 苯基- 吡啶离子 （ MPP +)， 后者被多巴胺转运体 （ DAT ) 选择性地摄入黑质多巴胺 
能祌经元内，抑制线粒体呼吸链复合物 I 活性，使 ATP 生成减少，并促进「彳山坫产生和氣化应激 
反应，导致多巴胺能神经元变性、丢失。 MPTP 在化学结构上与某些杀虫剂和除草剂相似，有学 
者认为环境中与该神经毒结构类似的化学物质可能是帕金森病的病因之一，并「1通过类似的机 
制造成多巴胺能神经元变性死亡。机体内的物质包括多巴胺代$也会产生某畔氣 卩1 由基，而体 
内的抗氧化功能（如还原型谷胱甘肽、谷胱甘肽过氧化物酶等）可 Ul 有效地淸除这些铽 |'1 由基等 
有害物质。可是在帕金森病患者的黑质中存在复合物丨活性和还原型谷胱卄肽 ^ Tm 明显降低， 
以及氧化应激增强，提示抗氧化功能障碍及氧化应激可能与帕金森病的发病 和病怡 进展有关。 

2. 遗传因素20世纪90年代后期发现在意大利、希腊和德 W 的个别家族性帕金森病患者 
中有的 a - 突触核蛋白 （ a - syrmcldn ) 基因突变， M 常染色体姑.性遗传，其表达产物是路易小体 
的主要成分。到目前至少发现有10个单基因 （Park 1〜 10) 与家族性帕金森病连锁的基因位点， 
其中6个致病基因已被克隆，即 a - synuclein(Park 1 ，4 q 21-23 )、Parkin (Park 2,6 q 25.2-27), UCH - L 1 
( Park 5,4 pl 4)、 PINKl ( Park 6， lp 35-36)、 DJ - l ( Park 7， lp 36) 和 LRRK 2 (Park 8, 12 pl 1.2- q 13.1) 基因。 
a -. synudeiri 和 LRRK 2 基因突变呈常染色体显性遗传， Parkm 、 P 1 NK 1、 DJ -1 基因突变呈常染色体 
隐件遗传。 UCHL -1 基因突变最早报道于一个德国家庭的2名同胞兄妹 Jt •遗传模式可能是常 
染色体显性遗传。绝大多数上述基因突变未在散发性病例屮发现，只有 LRHK 2 基因突变见于 
少数（1.5% 〜 6.1%)散发性帕金森病。基因易感性如细胞色素 P 45 0 2 D 6 基因等可能是帕金森病发 
病的易感因素之一。目前认为约10%的患者有家族史，绝大多数患者为散发性。 

3. 神经系统老化帕金森病主要发生于中老年人，40岁以前发病少见，提示神经系统老化 
与发病有关。有资料显示30岁以后，随年龄增长，黑质多巴胺能神经元始 M 退行性变，多巴胺 
能神经元渐进性减少。尽管如此，但其程度并不足以导致发病，老年人群中患病者也只是少数， 
所以神经系统老化只是帕金森病的促发因索。 

4. 多因素交互作用 H 前认为帕金森病并非单因素所致，而是多因素交互作用下发病。除 
基因突变导致少数患者发病外，基因易感性可使患病几率增加，但并不一定发病，只有在环境因 
素、神经系统老化等因索的共同作用下，通过氧化应激、线粒体功能紊乱、蛋 n 酶体功能障碍、炎 
性和(或)免疫反应、钙稳态失衡、兴奋性毒性、细胞凋亡等机制导致黑质多巴胺能神经元大 M •变 
性、丢失，才会异致发病。 

【病理】 

1.基本病变主要街两大病理特征，其一是黑质多巴胺能神经元及其他念色素的神经元大 
量变性丢失，尤其是黑质致密区多巴胺能神经元及失最严璧，出现临床症状时 忑失 宇.少达 5( K ; 
以 j : 其他部位含色素的神经元,如蓝斑、脑 r 的中缝核、迷走神经背核 等也饤 较叨敁的丟失、、 
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其二是在残留的冲经儿胞闷内出现嗜酸性包涵 f 本.即路易小体 (Lewy bodies )， 由细胞质蛋白质所 
组成的玻璃样 HI 块 ， J L - 1 1 1 1 欠 • fj •致密的吟心，同围有细丝状晕•圈 （filamentous halo )。 a - 突触核蛋 
户| ( a - synm.lrin ) 、泛泰 、热沐 •/iLiit I l ) il ： •形成路易小沐的重要成分，阐明这些重要成分在帕金森病 
发病机制中的作川匕成 A 丨1前的研究热点近年来 Braak 提出了帕金森病发病的六个病理阶段， 
认为帕金森病的病现改变汴 II •:山屮肭黑质幵始，而是始于延髓 K 、 X 运动神经背核、前嗅核等结 
构，随疾病进敁，逐渐尜 ^ mb r t “ I 1 晌—新皮质：这对于进一步认识帕金森病的早期病理改变， 
寻找到该病的 V . 朗小物物，实现对疾病的早期诊断及有效的神经保护治疗具有重要意义。 

2 . 生化改变•多巴胺能冲经元通过黑质-纹状体通路将多巴胺输送到纹状体，参与基 
底核的运动调山念森病患片的黑唔多巴胺能神经元显著变性丟失，黑质一纹状体多巴 
胺能迎路变性，纹状沐多巴胺递©水平显苦降低，降至70%〜80%以上时则出现临床症状。多巴 
胺递质降低的程度巧患 器的症 状严屯度呈正相关: 

纹状体中多巴胺 1 J 乙酰肌碱 （ ACh ) 两大递质系统的功能相互拮抗，两者之间的平衡对基底 
核运动功能起從凋 v / n : 川纹状冰多巴胺水平显著降低，造成乙酰胆碱系统功能相对亢进。 
这种递质失衡及皮质一彡 A 肢传一 1 T •.脑一皮质坏路活动素乱和肌张力增局、动作减少等运动症状 
的产生密切冇关中脑一边缘系统和中腋一皮质系统的多巴胺水平的显著降低是智能减退、情 
感障碍等 A 级祌经活动! n 1 •常的十.化坫础多巴替代治疗药物和抗胆碱能药物对帕金森病的治 
疗原理正是基于纠正这种递质失衡、 

[ 临賴现】 

发病年龄平均约55岁，多见于60岁以后,40岁以前相对少见 c 男性略多于女性。隐匿起病， 
缓慢发展。 

1, 运动症状 （motor symptoms ) 常始于一侧上肢，逐渐累及同侧下肢，再波及对侧上肢及下肢。 

( 1 ) 静止性设濒 （static tnm .) :常为 R 发症状，多始于一侧上肢远端,静止位时出现或明显， 
随意运动时减轻或停 IL ，紧张或激动时加剧， 入睡 后消失。典型表现是拇指与示指呈“搓丸样” 
( pill - rolling ) 动作，频率为4〜 6 Hz 。 令患荇 一侧肢 体运动如握拳或松拳，可使另一侧肢体震颤更 
明显,该试验有助于发现¥•期轻微以:额。少数患者可不出现虚颤，部分患者可合并轻度姿势性 

(postural tremor )；： 

(2) 肌强直 ( rigidity )： 被动运动关节时阻力增高，且呈一致性，类似弯曲软铅管的感觉，故称 
“铅管样强直” （ Wul-pipe rigidity ); 在有静止性忘颜的患者中可感到在均匀的阻力中岀现断续停 
顿，如同转动遊轮，称为“齿轮样强直” (cogwheel rigidity ) 0 四肢、躯干、颈部肌强直可使患者出 
现特殊的屈曲体姿，表现为头部前倾，躯干俯屈，肘关节屈曲，腕关节伸直，前臂内收，髋及膝关 
节略为弯曲。 

(3) 运动迟缓 （ hradykinesia ): 随意运动减少，动作缓慢、笨拙。早期以手指精细动作如解 
或扣纽扣、系鞋带等动作缓慢，逐渐发展成全而性随意运动减少、迟钝，晚期因合并肌张力增 
高，导致起床、翻身均有 W 难。休检见面容呆板，双眼凝视，瞬目减少，酷似“面具脸” (masked 
fane ); 口、咽、腭肌运动徐缓时，表现语速变慢，语音 低调； 书写字体越写越小，呈现“小字征” 
( micrographia ); 做快速贯复性动作如拇、示指对指时表现运动速度缓慢和幅度减小。 

(4) 姿势障碍 （postural instability )： 在疾病早期，表现为走路时患侧上肢摆臂幅度减小或消 
失，下肢拖鬼 t 随病情进展，步伐逐渐变小变慢，启动、转巧•时步态障碍尤为明显， I 坐位、卧位 
起、>:时闲难存时行也中令身偎住,不能动弹，称为“冻结 （ freezing )” 现象。有时迈步后，以极小 
的步伐越走越快，不能及时止步，称为前冲步态 （ propulsion ) 或慌张步态 （ festination ), 

2. 非运动症状 （ nnn-mntnr symptoms ) 也足常见和東耍的临床 111: 象，而 1- L 有的可先于运动& 
状时发 /-U 

(1) 感觉障碍 :疾病 V 朗即川出现嗅觉减退 ( hyposmia ) 或睡眠障碍,允其是快速眼动期睡眠 
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行为异常 （rapid eye movement sleep behavior disorder )。 中、晚期常有肢体麻木、疼痛。有些患者 
可伴有不安腿综合征 (restless leg syndrome , RLS ) 0 

(2) 自主神经功能障碍 :临床 常见，如便秘、多汗、溢脂性皮炎（汕脂 I 了 if ) 等 存咽活 动减少可 
导致流涎。疾病后期也可出现性功能减退、排尿障碍或体位性低血压 

(3) 精神障 碍:近 半数患者伴有抑郁，并常伴有焦虑。约15%〜30%的患荇在疾病晚期发生 
I 认知障碍乃至痴呆，以及幻觉，其中视幻觉多见。 

[辅助检查] 

1. 血、脑脊液 常规检查均无异常，脑脊液中的高香草酸 （ HVA ) 含降低。 

2. 影像学 CT 、 MKI 检查无特征性改变， PET 或 SPECT 检赉布辅助沴断价位。以 18 F - 多巴 
作示踪剂行多巴摄取 PET 显像可显示多巴胺递质合成 减少； 用 125 I - p - Cn ’， Tr - TRODAT - l 作 
示踪剂行多巴胺转运体 （ DAT ) 功能显像可显示显著降低，在疾病 V •期敁至亚临床期即能显示降 
低； 以 123 MBZM 作示踪剂行1〕 2 多巴胺受体功能显像其活性在旱期 M 失神经超敏，后期低敏。 

3. 其他 嗅觉测试可发现早期患者的嗅觉 减退; 经颅超声 （tmwmnial sonography ， TCS ) 可 
通过耳前的听骨窗探测黑质回声，可以发现大多数 PD 患者的黑质回声增强；心脏间碘苯甲胍 
( metaiodobenzylguanidine , MIBG ) 闪烁照相术可显示心脏交感神经元的功能，研究提示早期 P 1) 
患者的总 MIBG 摄取量减少。 

【诊断及鉴别诊断】 

我国帕金森病及运动障碍学组在英国脑库帕金森病诊断标准基础 上制 定的中圃帕金森病 
诊断标准主要是依据中老年发病，缓慢进展性病程，必挤运动迟缓及至少>1.备静止性篇颤、肌强 
直或姿势平衡障碍中的-项，偏侧起病，对左旋多巴治疗敏感即可作岀临床诊断（表12-1)。 


表 12-1 中国帕金森病的诊断标准 


诊断标准 
(必备标准) 


支持标准 
(必须具备3项或 
3项以上特征） 


排除标准 
(不应存在的情况) 


1. 运动减少启动随意运动的速度缓慢。疾病进展后， ITIH 性动作的运动速度及 
幅度均降低 

2. 至少存在下列1项特征①肌肉似直;②静 I 卜-性 应颤4〜 ( SH Z ; ③姿势不稳（非原发 
性视觉、前庭、小脑及本体感受功能障碍造成） 

1. 单侧起病 

2. 静止性浚颤 

3. 逐渐进展 

4. 发病后多为持续性的不对称性受累 

5. 对左旋多巴的治疗反应良好(70%〜】00% ) 

6. 左旋多巴异致的严 S : 的异动症 

7. 左旋多巴的治疗效果持续5年或5年以上 

8. 临床病程10年或10年以上 

1. 反 M 的脑卒中发作史，伴帕金森病特征的阶梯状进展 

2 . 反笈的脑损伤史 

3. 明确的脑炎史和(或)非药物所致动眼危象 

4. 在症状出现时，正在应用抗糈神病药物和（或）多巴胺耗竭剂 

5. 1个 以上的 亲属患病 

6. (:T 扫描可见颅内肿瘤或交通性脑积水 

7. 接触已知的神经薜物 

8. 病情持续缓解或发展迅速 

9. 用火剂 M : 左旋多巴治疗无效（除外吸收障碍） 

10. 发病 3 年后，仍足严格的单侧受累 

11. 出现其他神经系统症状和体征，如垂凝视麻痹、共济失调，期即有严重的向 K 
神经受累，严麗的痴呆，伴有 ki 忆力、#语和执 { J 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10 11 功能障碍，锥体朿征 W 性等 
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本病主嬰 ’ ifr / * 1 2 3 .j j 〔•他引起的帕金森综合征鉴别(表12-2)。 

表1 2-2 M 金森病与帕金森综合征分类 

1. 原发性 
原发性帕金森病 
少年咽帕金森综介征 

2 . 继发性(后天性、症状性）帕金森综合征 
感染: 脑炎后、慢病谣感染 

药物 :神经 安定剂（吩_嗪类峻丁酰笨类)、利血平、甲氣 a 普胺、 ct - 甲基多巴、锂 、氟桂 利嗪、桂利嗪 
诲物： MPIT 及我:结构类似的名虫利和除草剂 、一 鉍化碳、链、萊、二硫化碳、甲醇、乙醇 
血管性 : 多发性脑梗死、低 血哏性 休克 
外 伤:拳 击性脑病 

其 他:甲 状旁腺功能异常、中状腺功能减退、肝性脑病、脑瘤、正常颅压性脑积水 

3. 遗传变性性帕金森综合征 

常染色体显性遗传路易小沐病、•>_廷顿病、肝豆状核变性、哈勒沃登一施帕茨病、脊髓小脑共济失调、 
家族性基底核钙化、家族件帕金森综合征伴同 ra 神经病、神经棘红细胞增多症 

4. 多系统变性（帕金森捋加综合征) 

进行性核上性麻痹 , Shy - Drager 综合征、纹状 f 本黑质变性、帕金森综合征一痴呆一肌萎缩性侧索硬化复 

合征、皮 质越底 核变性、阿尔茨海默病、偏侧蒌缩一偏侧帕金森综合征 __ 

1. 继发性帕金森综合征 共同特点是有明确病因可寻，如感染、药物、中毒、脑动脉硬化、外 
伤等，相关病史是鉴别诊断的关键。继发于屮型脑炎后的帕金森综合征，目前已罕见。多种药 
物均可引起药物性帕金森综合征 ，一 般是可逆的。拳击手中偶见头部外伤引起的帕金森综合征。 
老年人基底核区多发性腔隙性梗死可引起血管性帕金森综合征，患者有高血压、动脉硬化及卒 
中史，步态障碍较明显，应额少见，常伴锥体朿征。 

2 . 伴发于其他神经变性疾病的帕金森综合征 不少神经变性疾病具有帕金森综合征表 
现。这些神经变性疾病各有其特点，有些荷遗传性，有些为散发性，除程度不一的帕金森样表现 
外，还有其他征象，如不自主运动、垂直性眼球凝视障碍(见于进行性核上性麻痹)、直立性低血 
压 ( Shy - Drager 综合征)、小脑性共济失调（橄榄脑桥小脑萎缩)、早期出现且严重的痴呆和视幻觉 
(路易体痴呆)、角膜色素环(肝豆状核变性)、皮质复合感觉缺失和锥体束征(皮质基底核变性)等。 
另外，这些疾病所伴发的帕金森症状，常以强直、少动为主，静止性震颤很少见，都以双侧起病(除 
皮质基底核变性外)，对左旋多巴治疗不敏感。 

3. 其他 PD 弔期患者尚需鉴别下列 疾病: 临床较常见的原发性震颤，1/3有家族史，各年龄 
段均可发病，姿势性或动作性震颤为唯一表现，无肌强直和运动迟缓，饮酒或服用普萘洛尔后震 
颤可显著减轻。抑郁症可伴有表情贫乏、 H 语单调、随意运动减少，但无肌强直和震颤，抗抑郁 
药治疗有效。$期帕金森病症状限于一侧肢体，患者常主诉一侧肢体无力或不灵活，若无震颤， 
易误诊为脑血管病，仃细体检易于鉴别。 

【 治疗】 

世界不同国家 Id 有多个帕金森病治疗指南，在参照_外治疗指南的基础上，结合我国的实 
际，我国帕金森病及运动障碍学组专家制定的中国帕金森病治疗指南如下。 

(一）治行原则 

1. 综合治疗 砬对 PD 的运动症状和非运动症状采取综合治疗，包括药物、手术、康复、心 
理治疗及护理。药物治疗作为首选，且是整个治疗过程中的主耍治疗手段，手术治疗则是药物 
治疗的-•种有效补充 F . 段 td 前成用的治疗手段，无论药物或手术，只能改善症状，不能有效地 
阻 ih 病情的发展， 迟尤 法治愈 N 此，治疗不能仅顾及眼前，而不考虑将来。 
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2. 用药原则以达到有效改善症状，提高生活质 S 为目标。坚持“剂 W 滴定”、“以最小剂 
量达到满意效 果”； 治疗应遵循一般原则，也应强调个体化特点，不冋忠各的 )1 ] 药选择不仅要考 
虑病情特点，而且要考虑患者的年龄、就业状况、经济承受能力等因尜、尽避免或减少药物的 
副作用和并发症。 

(二）药物治疗 

1. 保护性治疗目的是延缓疾病的发展，改善患者的症状：原则上， P 1) — id 被诊断就应及 
早予以保护性治疗。目前临床上作为保护性治疗的药物主要是单胺鉍化酶 B 型 （\1 A 0- B ) 抑制 
剂。曾报道司来吉兰 + 维生素 E (即 deprenyl and tocopherol antioxidative therapy of Parkinsonism , 
DATATOP ) 治疗可推迟左旋多巴使用的时间及延缓疾病发展（约 9 个月 ） ，彳&沙冇兰为新一代 
MAO - B 抑制剂，其推迟疾病进展的证据强于司来吉兰。有多项临床试验提示多巴胺受体 （ DR ) 
激动剂和大剂量辅酶 Qio 可能有神经保护作用。 

2. 症状性治疗——早期帕金森病 （ Hoehn-Yahr I 〜 II 级） 

(1) 何时开始用 药:疾 病早期若病情未影响患者的生活和 I :作能力，应鼓励患者坚持工作， 
参与社会活动和医学体疗，可暂缓给予症状性治疗用药;若有影响，则应予以症状性治疗。 

(2) 首选药物原则 

1) 老年前（<65岁）患者，且不伴智能减退，可有如下选择 ：①非 麦角类 DR 激 动剂； 
② MAO - B 抑制剂，或加用维生素 E ; ③金刚 烷胺: 若虡颤明显而其他抗 PD 药物效果不佳则可 
选用抗胆碱 能药; ④复方左旋多巴+儿茶酚一氧位—甲基转移酶 （ C 0 MT ) 抑制剂，即达灵复 
( sta 】 evo ); ⑤复方左旋多巴:一■般在①、②、③方案治疗效果不 佳时 加用。 

首选药物并非完全按照以上顺序，需根据不同患者的情况，而选择不同方案。若顺应美国、 
欧洲治疗指南应首选①方案，也可首选②方案，或可首选④方案;若由于经济原因不能承受高价 
格的药物，则可首选③ 方案; 若因特殊工作之需，力求显著改善运动症状，或出现认知功能减退， 
则可首选⑤或④方案，或可小剂量应用①、②或③方案时，同时小剂 M 合用⑤方案。 

2) 老年 （ ^65岁）患者，或伴智能 减退： 首选复方左旋多巴，必要时可加用 DR 激动剂、 
MAO - B 抑制剂或 COMT 抑制剂。苯海索尽可能不用，尤其老年男性患者，因有较多副作用，除 
非有严重震颤，并明显影响患者的日常生活能力。 

(3) 治疗药物 

1) 抗胆碱 能药: 主要有苯海索 ( benzhf ^ l ), 用法 l 〜2 mg ，3 次/ U 。 此外有丙环定、甲磺酸苯 
扎托品、东莨菪碱、环戊丙醇和比哌立登。主要适用于震颤明显且年轻患者，老年患者慎用，闭 
角型青光眼及前列腺肥大患者禁用。主要副作用有口干、视物模糊、便秘、排崁困难，影响智能， 
严重者有幻觉、妄想 3 

2) 金刚烧胺 （ amantadine ): 用法50~ 1 OOmg ，2〜3次/日，末次应在下个4时刖服用。对少动、 
强直、靈颤均存改善作用，对伴异动症患者可能有帮助。副作用有不宁、神志模糊、下肢网状靑 
斑、踝部水肿等，均较少见。肾功能不全、癫痫、严重胃溃疡、肝病患者慎用，哺乳期妇女禁用。 

3) 复方左旋多巴（苄丝胼左旋多巴、卡比多巴左旋多 巴): 至今仍是治疗本病最基本、最有效 
的药物，对 谟颤 、强直、运动迟缓等均有较好疗效。初始用量 62.5 〜 125 m g ，2 〜3次/日，根据病惜 
而渐增剂 M 至疗效满意和不出现不良反应为止，餐前1小时或餐后1个半小时服药。复方左旋 
多巴有标准片、控释片、水溶片等不同剂型。①复方左旋多巴标 准片： 有芙多芭 （ madopar ) 和息 
宁 （ sinemnt ); ②复力•左旋多巴控 释剂: 有美多芭液体动力平衡系统 （ madopai - HBS ) 和息宁控释片 
(sinemel CR )， 特点是血药浓度比较稳定，目.作用时间较长，有利于控制症状波动，减少每 H 的服 
药次数，似生物利用度较低,起效缓慢，故将标准片转换为控释片时，每 H 首剂耑提前服用,剂 U 
应作相应增加;③弥散型美多芭 (madopar dispersihle ) :特点 是易在水中溶解，便 p M 服，吸收和起 
效快， (1 作用时间与标准片相仿。适用于晨假、餐后“关闭”状态、吞咽闲难患者。 
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副作用苻周 m 性和屮枢性两类，前者为恶心、呕吐、低血压、心律失常(偶 见); 后者有症状波 
动、异动症和粘冲症状等活动性 m 化道溃疡者愤用，闭角型青光眼、精神病患者禁用。 

4) DR 激动剂： | 丨的大多推崇麦 ft 类 1) R 激动剂为首选药物，尤其用于年轻患者病程初期。 
因为这类长半哀期制剂能避免吋纹状沐突触后膜 DR 产生“脉冲”样刺激，可以减少或推迟运动 
并发症的发生激动剂均以从小剂 M 开始,渐増剂 M 至获得满意疗效而不出现副作用为止。副 
作用与 M 方左旋多巴相似，不同之处是症状波动和异动症发生率低，而体位性低血压和精神症 
状发生率较 D 1川激动 / KKj 两种类喂，麦_类包括漠隐亭 ( bromocriptine )、 培高利特 ( pergolide )、 
a -二氯麦角隐 （( liliydroergorryptintO 、 卡安角林 （ rahergoline ) 和麦角乙脲 ( lisuride ); 非麦角类 
包括普拉克索 (pramippxole ) % 罗叫尼罗 （ ropinirole )、 卩比贝地尔 （ pirihedil )、 罗替高汀 （ rotigotine ) 和 
阿扑吗啡 （ apomm ’ pItimO : 去 / fj 类 DR 激动剂会导致心脏瓣膜病变和肺胸膜纤维化现已不主张 
使用，其 中培高 利特 I 电々已 f 河 IM ]1 前尚未发现非麦角类 DR 激动剂有该副作用。目前国内上市 
的非麦角类 DR 激动剂苻 ：①吡 贝地尔缓释 片:初 始剂 M 50 mg ， 每日1次，或易产生不良反应患 
者可改为 25 mg ，每1:1 2次，第一.冏増至灿叩，每日2次,有效剂量 150 mg / 日，分3次口服，最大 
不超过 250 mg / H ;②普拉克 索: 初始剂 M 0.125 m g ， 每日3次(个别易产生副反应患者则为1〜2 
次)，每周增加 0.125 mg , fiJFl 3次，一般有效剂: RU ).5 〜 0.75 mg ， 每日3次，最大不超过 4.5 mg / 日。 
国内上市的麦角类 DR 激动剂存:①浪隐亭 :0.625 mg ， 每日1次，每隔5天增加 0.625 mg ， 有效剂 
£!• 3.75-15 mg / rl ，分3次口 服 ; ② a - 二鉍麦角 隐亭: 2.5 mg ，每日2次，每隔5天增加 2.5 mg ， 有效 
剂量 30~50 mg / 日，分3次门服。上述4种药物之间的剂量转换为 :吡贝 地尔：普拉克索：溴隐 
亭： ex - 二氯麦角隐亭=100 : 1 : 10 : 60。 

5) MAO - B 抑制 剂：其 能阻止脑内多巴胺降解，增加多巴胺浓度。与复方左旋多巴合用可增 
强疗效，改善症状波动，单用有轻度的症状改善作用。目前国内有司来吉兰 （ selegiline ) 和即将 
有雷沙吉兰 （ rasagiline )。 司来吉兰的用法为 2.5 〜 5 mg ， 每日2次，应早、中午服用，勿在傍晚或晚 
上应用，以免引起失眠，或与维生索 K 20001 U 合用 （ DATAT 0 P 方 案); 雷沙吉兰的用法为 lmg ， 每 
日1次，早最服 用； 新剂型吓如 wlegilhWn 腔黏膜崩解剂）的吸收、作用、安全性均好于司来吉 
兰标准片，用法为 1.25 〜 2.5 mg / d ， H 前国内尚未上市。胃溃疡者慎用，禁与5-羟色胺再摄取抑制 
剂 （ SSKI ) 合用。 

6) 儿茶_一氧位一甲基转移酶 （ C 0 MT ) 抑制剂:恩他卡朋 ( entacapone ) 和托卡朋 ( tolcapone ) 
通过抑制左旋多巴在外周的代谢，使血浆左旋多巴浓度保持稳定，并能增加其进脑量。托卡朋 
还能阻止脑内多巴胺降解，使脑内多巴胺浓度增加。 C 0 MT 抑制剂与复方左旋多巴合用，可增强 
后者的疗效，改善症状波动。恩托卡朋每次100〜 200 mg ， 服用次数与复方左旋多巴次数相同，若 
每日服用复方左旋多巴次数较多，也可少 于复方 左旋多巴次数，须与复方左旋多巴同服，单用无 
效。达灵复是由恩他卡朋、左旋多巴和卡比多巴组合成的一种制剂，应用便利，疾病早期首选治 
疗可能预防或延迟运动并发症的发生。托卡 朋每次 100 m g , 每日3次，第一剂与复方左旋多巴 
同服，此后间隔6小时服用，可以单用，每日最大剂 S 为 600 mg o 副作用有腹泻、头痛、多汗、口干、 
转鉍酶升高、腹痛、尿色变黄等。托卡朋有可能异致肝功能损害，须严密监测肝功能，尤其在用 
药前3个月。 

3. 症状性治疗——中期帕金森病治疗 （ Hoelm - Yahi ， III 级）若在早期阶段首选 DR 激动剂、 
司来吉兰、金刚烷胺或抗胆碱能药治疗的患者，发展至中期阶段时，则症状改善往往已不明显， 
此吋应添加 S 方左旋多巴 治疗; 若在早期阶段首选低剂 M 复方左旋多巴治疗的患者，症状改善 
往往也不显著，此时应适当增加剂量，或添加 DR 激动剂、 rij 来吉兰或金刚烷胺，或 C 0 MT 抑制 
剂。在中期阶段有些患者也会产生运动并发症或和 II •:运动症状，與体处理洋见晚期 PD 治疗」 

4. 症状性治疗——晚期帕金森病治疗 （ Hoelin-Yahr IV ~ V 级）晚期帕金森病的临床表现 
极其复杂，其中有药物的副作用，也有疾病本身进展因索参与、、晚期患者的治疗，一方面继续力 
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求改善运动症状，另一方面需处理一些伴发的运动并发症和非运动症状 

(1) 运动并发症的治疗 :运动 并发症(症状波动和异动症）是晚期患者在治疗中敁棘手的副 
作用，治疗包括药物剂量、用法等治疗方案调整和手术治疗（主要是脑深部电刺激 术)。 

1) 症状波动的治疗:症状波动 (motor fluctuation ) 主要有两种形式： 0 D 疗效减退 ( wearing - 
off ) 或剂末现象 （end of dose deterioration ) :指每次用药的有效作用时间缩短，虹状随血液药物 
浓度发生规律性波动，可增加每日服药次数或增加每次服药剂 M ，或改川缓释剂，或加用雷沙 
吉兰或恩他卡朋（治疗剂末现象的 A 级证据)，也可加用 DR 激 动剂； ②“开一关”现象 （ on-off 
phenomenon ): 指症状在突然缓解 ( “开期”）与加重（“关期”）之间波动，“幵期”常伴异 动症; 多 
见于晚期患者，处理困难，可应用长效 DR 激动剂，或皮下持续输注左旋多巴中酯或乙酯。 

2) 异动症的治疗:异动症 (abnormal involuntary movements , AIMs ) 又称为运动障碍 ( dyskinesia )， 
常表现为不自主的舞蹈样、肌张力障碍样动作，可累及头而部、四肢、躯干主要有三种 形式： 
①剂峰异动症 （ peak-cJose dyskinesia ): 常出现在血液药物浓度尚峰期（用药1 〜 2小时)，与用药过 
量或多巴胺受体超敏有关，减少复方左旋多巴单次剂 M 可减轻舁动症，晚期患者耑 N 时加用 DR 
激动剂;②双相异动症 (biphasic dyskinesia )： 在剂初和剂末均可出现，机制未详，治疗较困难;可 
尝试增加复方左旋多巴每次用药剂 M 及服药次数，或加用 DR 激 动剂; ③肌张力障碍 （ dyskmia ): 
表现为足或小腿痛性肌痉挛，多发生于清晨服药之前，可在睡前服用复方左旋多巴控释剂或长 
效 DR 激动剂，或在起床前服用弥散型多巴丝胼或标准片；发生于“关”期或“开”期的肌张力障 
碍可适当增加或减少复方左旋多巴用 S 。 

(2) 非运动 症状: 包括感觉障碍、自主神经功能障碍、精祌障碍等。对它们的治疗必须遵循 
一^定的原则。 

1) 感觉障 碍:包 括麻木、疼痛、痉挛、睡眠障碍、嗅觉障碍等。其中睡眠障碍很常见，主要有 
失眠、 RBD 、 RLS 。 失眠若与夜间的帕金森病运动症状相关，睡前需加用复方左旋多巴控释片。 
若伴有 RLS 者，睡前加用 DR 激动剂。 

2) 自主神经功能 障碍: 最常见有便秘，其次有泌尿障碍和休位性低血压等。对于便秘，增 

加饮水量和高纤维含量的食物对大部分患者行之有效，停用抗胆碱能药，必要时应用通便药。 
有泌尿障碍的患者需减少晚餐后的摄水量，也可试用奥荇布宁、莨菪碱等外周抗胆碱能药。体 
位性低血压患者应适当增加盐和水的摄入量，睡眠时抬高头位，穿弹力裤，不宜快速改变体位， 
a - 肾上腺素能激动剂米多君治疗有效。 - 

3) 精神 障碍: 精神症状表现形式多种多样，如生动的梦境、抑郁、焦虑、错觉、幻觉、欣快、轻 
躁狂、精神错乱和意识模糊等。治疗原则是 :若与 抗帕金森病药物有关，则须依次逐减或停用抗 
胆碱能药、金刚烷胺、司来吉兰或 DR 激动剂，待症状明显缓解乃至消火为止。对经药物调整无 
效的严重幻觉、精神错乱、意识模糊可加用非经典抗精神病药如氯氮平、喹硫平、奥氮平等。对 
f 认知障碍和痴呆，可应用胆碱酯酶抑制剂，如利斯的明 （ r ^ stigmi ⑽)、多奈哌齐 （ donepezil )、 加 
兰他敏 （ galantamine ) 或石杉碱甲 (huperzine A ) 0 

(三）手术及干细胞治疗 

早期药物治疗显效，而长期治疗疗效明显减退，同时出现异动症者可考虑手术治疗。耑强 
调的是手术仅是改善症状，而不能根治疾病，术后仍需应用药物治疗，但可减少剂量 u 手术须严 
格掌握适应证，帕金森卺加综合征是手术的禁忌证。对处于早期帕金森病、药物治疗显效的患 
者，不推荐手术治疗。手术对肢体虛颤和(或)肌强直有较好疗效，但对躯体性中轴症状如姿势 
步态障碍无明显疗效。手术方法主要苟神经核毁损术和脑深部电刺激术 （ DBS ), DBS 因其相 
对微创、安全和吋调控性而作为主要选择。手水靶点包括苍 A 球内侧部、丘脑腹中间核和丘脑 
底核。 

有临床试验显示将异休胚胎中脑黑质细胞移植到患者的纹状体，吋纠 I 卜:多巴胺递质缺乏, 
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改善帕金森病的运动症状，但此项技术存在供体来源有限及伦理问题。正在兴起的干细胞（包 
括诱导型 多能干 细胞、肝胎 r •细胞、神经干细胞、骨髓基质干细胞)移植结合神经营养因子基因 
治疗等有望克服这-障碍，足 正在 探索中的一种较有前景的新疗法。 

(四） 中医、0复及心理治疗 

中药或针灸和康复治疗作为辅助乎段对改善症状也可起到一定作用。对患者进行语言、进 
食、走路及各种 | : 1常生 活训练和指导，日常生活帮助如设在房间和卫生间的扶手、防滑橡胶桌 
垫、大把手 fm 等，可改泠牛.活质！ I ;:、教育与心理疏导也是不容忽视的辅助措施。 

【预后】 

本病是一种皆吐逬肢性疾病，尤法治愈：在临床上常采用 Hoehn-Yahi •分级法(分 5 级)记 
录病情轻重。患者运动功能障碍的程度及对治疗的评判常采用统一帕金森病评分量表 < UPDRS )。 
多数患者在疾病的前几年可继续 T . 作，但数年后逐渐丧失工作能力。至疾病晚期，由于全身僵 
硬、活动困难，终至不能起床，敁后常死于肺炎等各种并发症。 

第二节肝豆状核变性 

肝显状核变性 （hepatolenticular degeneration ， HLD ) 又称威尔逊病 （Wilson disease ， WD )， 于 
1912年由 Samuel A . K . Wilson 首先描述，是一种遗传性铜代谢障碍所致的肝硬化和以基底核为 
主的脑部变性疾病。临床特征为进行性加重的锥体外系症状、精神症状、肝硬化、肾功能损害及 
角膜色索环 （ Kayser-Fleisober ring , K-F 环)。 

本病的患病 率各网 报道不一，一般在 0).5 〜 3)/10 万，欧美国家罕见，但在意大利南部和西西 
里岛、罗马尼亚某些地区、 U 本的某些小岛、东欧犹太人及我国的患病率较高。 

【病因及发病 机制] 

本病的病冈和发病机制十分复杂，先后提出了六种发病学说，即胃肠道对铜的吸收增多、铜 
蓝蛋 內异常 、异常蛋內质的存在、胆道排铜障碍、溶酶体缺陷、控制基因突变，这些均未能满意 
解释而逐渐被否定。1985年 WD 基•因被精确定位于 13 ql 4.3, 1993年 WD 基因被克隆。 WD 是 
基因突变导致的遗传件疾病，其基因突变的数目众多，已达295种，而且突变的类型相当复杂， 
纯合突变较少而复合杂合突变（携带两个不同突变）多见。目前证实 ATP 7 B 基因突变是本病的 
主要原因， ATP 7 B 菽因主耍在肝脏表达，表达产物 P 型铜转运 ATP 酶 （ ATP 7 B 酶)位于肝细胞 
Golgi 体，负责肝细胞内的铜转运。|||于其功能部分或全部丧失，不能将多余的铜离子从细胞内 
转运出去，使过 M 铜离子在肝、脑、肾、角膜等组织沉积而致病。然而 ATP 7 B 酶如何改变导致发 
病至今仍未阐明。此外尚冇数十种蛋白如“伴侣蛋白”与 WD 的发病相关，它们对 WD 的发病 
究竞起什么作用，目前尚不清楚。 

【病 理】 

病理改变主要累及肝、脑、肾、角膜等处。肝脏外表及切面均可见大小不等的结节或假小叶， 
病变明显者像坏死后性肝硬变，肝细胞常有脂肪变性，并含铜颗粒。电镜下可见肝细胞内线粒 
体变致密，线粒体嵴消失，粗面内质网断裂。脑部以壳核最明显，其次为苍白球及尾状核，大脑 
皮质亦可受侵。壳核最弔发牛变性，然后病变范围逐渐扩大到上述诸结构。壳核萎缩，岛叶皮 
质内陷，壳核及 M 状核色素沉着加深，严重者可形成空洞。镜检可见壳核内神经元和髓鞘纤维 
显著减少或完全消失，胶质细胞增生。其他受累部位镜下可见类似变化。在角膜边缘后弹力层 
及内皮细胞质内，佴棕黄色的细小铜颗粒沉积。 

[" S 床表现】 

多见于5〜35岁，少数可迟至成年期，男稍多于女 e 以肝脏症状起病者平均年龄约11岁，以 
神经症状起病 者平 均年龄约19岁。 
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1 . 神经症状主要是锥体外系症状,表现为肢体舞蹈样及手足徐动阼动作，肌张力障碍，怪 
异表情，静止性、意向性或姿势性谣颤，肌强直，运动迟缓,构音障碍， M 彳难，屈曲姿势及慌张 
步态等。20岁之前起病常以肌张力障碍、帕金森综合征为主，年龄! ii 大荇多衣现以:额、舞蹈样或 
投掷样动作。小脑损害导致共济失调和语言障碍，锥体系损害出现腿反射亢进、病理反射和假 
性延髓麻痹等，下丘脑损害产生肥胖、持续高热及商血压，少数想者 nr 冇痛痫发作病情常缓慢 
发展，呈阶段性缓解或加重，亦有进展迅速者，特别是年轻患者. 

2. 精神症状主要表现为情感障碍和行为异常，如淡漠、抑郁、欣快、兴夼躁动、动作幼稚或 
怪异、攻击行为、生活懒散等，少数可有各种幻觉、妄想、人格改变、杀等 

3. 肝脏症状约80%.患者发生肝脏受损的征象。大多数表现为 II •:特兄性慢性肝病症状 

群，如倦怠、无力、食欲缺乏、肝区疼痛、肝肿大 
或缩小、脾肿大及脾功能亢进、黄疸、腹水、蝴 
蛛痣、食管静脉曲张破裂出血及肝性脑病等。 
10%〜30%的患者发生慢性活动性肝炎，少数 
患者呈现无症状性肝、脾肿大，或仅转 M 酶持 
续升高。因肝损害还 吋使 体内激索代谢异常， 
导致内分泌紊乱，出现青春期延迟、月经不调 
或闭经，男性乳房发育等。极少数患者以急 
性肝哀竭和急性溶血性贫血起病，多于短期 
内死亡。 

4. 眼部异常 K - F 环是本病最重要的体 
征，见于95%〜98%患者，绝大多数双眼，个别 
为单眼。大多在出现神经系统受损征象时就 
可发现此环，位于角膜与巩膜交界处，在角膜的内表面上,呈绿褐色或金褐色，宽约1 .3 mm ，光线 
斜照角膜时看得最清楚，但早期常需用裂隙灯检查方可发现 (I 冬 1 12-1)。 少数 患者可 出现晶状体 
浑浊、暗适应下降及瞳孔对光反应迟钝等。 

5. 其他大部分患者有皮肤色素沉着，尤以面部及双小腿伸侧明显。铜离子在近端肾小管 
和肾小球沉积，造成肾小管重吸收障碍，出现肾糖尿、蛋白尿、氨基酸祕 等； 少数忠者可发生肾 
小管性酸中毒。尚有肌无力、肌萎缩、骨质疏松、骨和软骨变性等。 

【辅助检查】 

1 . 血清铜蓝蛋白及铜氧化酶活性正常人铜蓝蛋内值为 0.26~0.36 g / L , WD 患者显著降低， 
甚至为零。血清铜蓝蛋 A 降低是重要的诊断依据之一，但血清铜蓝逛白值与病情、病程及驱铜 
治疗效果无关。应注意正常儿童血清铜蓝蛋白水平随年龄改变有特殊变化，新生儿只有成人的 
1/5,以后迅速升高，在2〜3个月时达到成人水平。12岁前儿童血淸铜蓝蛋的矫正公式为:矫 
正后铜蓝蛋1^值=血淸铜蓝蛋白测定值 x [(12 -年龄 ） x 1.7 Jo 血清铜氧化酶活性强弱与血 
清铜蓝蛋白含位成正比，故测定铜氧化酶活性可间接反映血清铜蓝蛋白含最，其意义与直接测 
定血淸铜蓝蛋甶相同。应注意血清铜蓝蛋白降低还可见于肾病综合征、慢性活动性肝炎、原发 
性胆汁性肝硬化、某些吸收不良综合征、蛋白-热量不足性营养不良等。 

2. 人体微量铜 

⑴血清铜：正常人血清铜为 14.7-20.5| xmol / L ,90% WD 的血清铜降低血清铜也与病情、 
治疗效果无关。 

(2) 尿铜: 大多数患者24小时尿铜含最显著增加，未经治疗时增高数倍至数十倍，服用排铜 
药物后尿铜进一步增高，待体内蓄积铜大 S 排出后，尿铜 M 又渐降低，这些变化可作为临床排铜 
药物剂说调整的参考指标.止常人秘铜排泄 W 少于 50 g /24 h ， 未经治疗患 者多为 200〜 40( V 24 h , 



图 12-1 K-F 环 
可见角膜内一圈绿褐色环 
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个别高达 1200 g /24 h 付一鸣 W 铜改变不明显的可疑患者可采用青霉胺负荷试验。口服青霉胺, 
后正常人和未经治疗的 AU 荇张铜均明显増高，但患者比正常人更显著，可作为一种辅助诊断 
方法。 

(3) 肝铜〗|;〔：波认为•诊断 \ Y 1) 的： fe 际准之一。经体检及生化检查未确诊的病例测定肝铜 
ill •是必要的：绝大多数忠片肝锏在250 如 干重以上（正常 50 g/g 干重)。 

3. 肝肾功能以肝损$ A 卞要表现若可出现不同程度的肝功能异常，如血清总蛋白降低、 

7 -球蛋内增❾等；以奸功能损®为主昔可出现尿索藏、肌酐增高及蛋白尿等。 

4. 影像学检查 CT M 水双侧 M 状核区低密度灶， MR 1 显示低信号 、 T 2 高信号(图 12-2); 大 
脑皮质萎缩 。约 96% ALI 片的彳 t Xi V 」\线平片可见骨质疏松、骨关节炎或骨软化等，最常见于手部。 | 



图 12-2 MRI 显示双侧豆状核对称性分布异常信号影像 
A. T, 加权愧为低信号 B. TV 加权像为高信号 


5. 离体皮肤成纤维细胞培养经高浓度铜培养液传代孵育的患者皮肤成纤维细胞，其胞质 
内铜/蛋白比值远高于杂合子及对照组。 

6. 基因检测 WD 具有高度的遗传异质性，致病基因突变位点和突变方式复杂，故尚不能 
取代常规筛杏手段。利用常规手段不能确诊的病例，或对症状前期患者或基因携带者筛选时， 
可考虑基因检测。 

【 诊断及鉴别诊断】 

1. 诊断临床诊断主要根据 4 条标 准:① 肝病史、肝病征或锥体外系 表现; ②血清铜蓝蛋 
内显著降低和（或）肝铜 增高; ③角膜 K - F 环; ④阳性家族史。符合①、②、③或①、②、④可确诊 
Wilson 病; 符合①、③、④为很可能为典型 Wilscm 病; 符合②、③、④为很可能为症状前 Wilson 病； 
如具有 4 条中的 2 条则可能为 Wilson 病。 

2. 鉴别诊断本病临床表现复杂多样，鉴别诊断上应从肝脏及神经系统两个方面的主要征 
象考虑，须重点鉴別的疾病冇急（慢）性肝炎、肝硬化、小舞蹈病、亨廷顿病、原发性肌张力障碍、 
帕金森病和精神病 （ 如精神分裂症、躁狂症、抑郁症)等。 

【治疗】 

治疗的基本原则是低铜饮食、用药物减少铜的吸收和增加铜的 排出； 治疗越早越好，对症状 
前期患者也 需及甲 .进行治疗。 

1 . 低铜饮食；、 v : 尽敁避免食用含铜多的饮物，如坚果戈:、巧克力 、豌登 、蚕 m 香菇、贝 
壳类、螺类和蜜糖、各种动物肝和血等。此外，商鉍基酸、高蛋 卩1 饮食能促进尿铜的排泄。 
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2. 阻止铜吸收 

(1) 锌剂： 能竞争性抑制铜在肠道吸收，促进粪铜 排泄。 尿铜排泄也有•定增加。锌剂可能 
增加肠细胞与肝细胞合成金属硫蛋內而减弱游离铜的毒性。常用的为硫酸锌 200 mg ，3 次/曰， 
醋酸锌 50 mg ，3 次/日，葡萄糖酸锌 70 mg ,3 次/日，以及甘草锌等：副作用轻，偶有恶心、呕吐等 
消化道症状。 

(2) 四巯钼酸胺 （ tetmthiomolyhdat e ， TM ) : 在肠黏膜中形成铜与白蛋|的 M 合物，后者不能被 
肠吸收而随粪便排出；另能限制肠黏膜对铜的吸收。剂 U 为20〜 60 mg ， 每 H 6次 (3 次在就餐时、 
另3次在两餐之间服用)。由于过 S 的钼可能滞留在肝、脾及骨髓内，故不能用作维持治疗。副 
作用较少，主要是消化道症状。 

3. 促进排铜 各种驱铜药物均为铜络合洵，通过与血液及组织中的铜形成无毒的釔合物从 
尿排出。 

(1) D - 青霉胺 （ D - penicillamine ): 是治疗 Wilson 病的首选药物，药理作用不仅在于络合血液 
及组织中的过量游离铜从尿中排出，而且能与铜在肝中形成无毒的复合物而消除铜在游离状态 
下的毒性。动物实验还证明，青霉胺能诱导肝细胞合成金属铜硫蛋1:1 (copper metallothionein ), 
也有去铜毒的作用。首次使用应作青霉素皮试，成人觉每日1〜 1.5 g ， 儿 m 为每1=1 20 mg / kg ， 分3 
次口服，需终生用药。有时需数月方起效，可动态观察血清铜代谢指标及裂隙灯检查 K - F 环监 
测疗效。少数患者可引起发热、药疼、白细胞减少、肌无力、震颤（暂时加重）等，极少数可发生骨 
髓抑制、狼疮样综合征、肾病综合征等严重毒副作用。 

(2) 三乙基四胺 （trietyl tetramine ): 也是一'种络合剂，其疗效和药理作用与靑鷄胺基本相 
同。成人用量为 1.2 g / Eh 副作用小，可用于使用青霉胺岀现毒性反 l 、 V : 的恐者。 

(3) 二巯丁二酸钠 （ Na - DMS ): 是含有双巯基的低毒高效重金属络合剂，能与血中游离铜、组 
织中已与酶系统结合的铜离子结合，形成解离及毒性低的硫醇化合物从尿排出。溶于10%葡萄 
糖液 40 ml 中缓慢静注，每次 lg ， 每日1~2次，5~7日为一疗程，可间断使用数个疗程。排铜效果 
优于 BAL ， 副作用较轻，牙龈出血和#出血较多，可有 n 臭、头痛、恶心、乏力、四肢酸痛等。 

(4) 其他: 如二巯丙醇 ( BAL ) 、二巯丙磺酸 ( DMPS ) 、依地酸钙钠 (EDTA Na - Ca ) 也有治疗作用， 
但现较少用。 

4. 中 药治疗 大黄、黄连、姜黄、鱼腥草、泽泻、莪术等由于 H 有利尿及排铜作用而对 WD 
有效，少数患者服药后早期出现腹泻、腹痛，其他不良反应少。但须强调的是单独使用中药治疗 
WI )， 效果常不满意，中西医结合治疗效果会更好。推荐用于症状前患者、 V •期或轻症患者、儿童 
患者以及长期维持治疗者。 

5. 对症治疗 如有肌强直及震颤者可用金刚烷胺和（或）苯海索，症状明显者可用 复方左 
旋多巴。依据精神症状酌情选用抗精神病药、抗抑郁药、促智药。无论有无肝损害均需护肝治疗， 
可选用葡醛内酯、肌苷、维生素 C 等。 

6. 手术治疗 包括脾切除和肝移植。脾切除适用 于:严 重:脾功能亢进患者，长期內细胞和 
血小板显著减少，经常出血或(和)感染;又因青霉胺也有降低白细胞和血小板的副作用，患者不 
能用青霉胺或仅能用小剂董达不到疗效。经各种治疗无效的严重病例可考虑肝移植。 

【 预后】 

本病早期诊断并早期驱铜治疗 ，一 般较少影响生活质 M ‘和生存期，少数病情严重者预后 
不良。 


第三节小舞蹈病 




小舞蹈病 ( Vhm.ea minor ) 乂称 Sydenham 舞蹈病 （Sydenham chorea )、风湿性舞蹈病，于1686 
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年由 Thomas Sydenham 泞先描述，足风湿热在神经系统的常见表现。本病多见于儿童和青少年， 
其临床特征为舞蹈怍动作、肌张力降低、肌力减退和（或)精神症状。 

【病因及发， 

早在1780年即已提出本病与风湿病有关，现已证实本病是由 A 组 p 溶血性链球菌 
感染弓 I 起的向身免疫反所致-部分患儿咽拭子培养 A 族溶血性链球菌呈阳性，血液和脑脊液 
中可查到抗神经元抗沐，该抗沐能与屉状核、丘脑底核及其他部位神经元上的抗原结合。血清 
中的抗神经元抗 f 水滴度随々舞蹈症的好转而降低，随若病情加重而升高。这些资料提示机体针 
对链球菌感染的免疫) .、 V : 答反心 中产生的抗体，与某种未知基底核神经元抗原存在交叉反应，弓 I 
起免疫炎性反位而致病- 

【病理】 

病理改变主要为黑质、纹状体、丘肭底按、小脑齿状核及大脑皮质充血、水肿、炎性细胞浸润 
及祌经细胞弥漫性变性，冇的病例出现散在动脉炎、点状出血，有时脑组织可呈现栓塞性小梗 
死，软脑膜可有轻度炎性改变，血管周闹有少 M 淋巴细胞浸润。尸解病例中90%发现有风湿性 
心脏病。 

[ 临床表现】 

多见于5〜15岁，男女之比约为1 : 3。无季节、种族差异。病前常有上呼吸道炎、咽喉炎等 
A 组 p 溶血性链球菌感染史。大多数为亚急性起病，少数可急性起病 c 

1. 舞蹈症可以是全身性，也可以 是一侧 较重，主要累及面部和肢体远端。表现为挤眉、弄 
眼、撅嘴、吐 f ?、 扮鬼脸，上肢各关节交替伸屈、内收，下肢步态颠簸，精神紧张时加重，睡眠时消 
失。患儿可能会用有意识地主动运动去掩盖不自主运动。不自主舞蹈样动作可干扰随意运动， 
导致步态笨拙、持物跌落、动作不稳、暴发性言语。舞蹈症常在发病2〜4周内加重，3~6个月内自 
发缓解约 2 0%的患儿会复发，通常在2年内。少数在初次发病十年后再次出现轻微的舞蹈症。 

2. 肌张力低下和肌无力可有明显的肌张力减低和肌无力。当患儿举臂过头时，手掌旋前 
(旋前肌征)。检查者请患儿紧握检查者的第二、三手指时能感到患儿手的紧握程度不恒定，时 
紧时松（挤奶妇手法或盈亏 征)。 有时肌无力可以是本病的突出征象，以致患儿在急性期不得不 
卧床 D 

3. 精神障碍患儿常伴某些精神症状，如焦虑、抑郁、情绪不稳、激惹、注意力缺陷多动障碍 
(attention deficit hyperactivity disorder ， ADHD )、 偏执—强迫行为 ( obsessive-compulsive behavior ) 等。 
有时出现精神症状先于舞蹈症。 

4. 其他约】/3患儿可伴其他急性风湿热表现，如低热、关节炎、心瓣膜炎、风湿结节等。 

【辅助检查】 

1 . 血清学检查内细胞增多，血沉加快， C 反应蛋内效价升高，抗链球菌溶血素 “0”滴度增 
加； 由于本病多发生在链球菌感染后2〜3个月，甚至6〜8个月，故不少患儿发生舞蹈样动作时链 丨 
球菌检查常为阴性。 

2. 喉拭子培养可检出 A 族溶血型链球菌。 

3. 脑电图及影像学检查脑电图为轻度弥漫性慢活动，无特异性。多数患儿的头颅 CT 显 
示尾状核区低密度灶及水肿， MRI 显示尾状核、壳核、苍球增大，丁 2 加权像信号增强，随症状好 
转而消退。 

【诊断及鉴别 诊断】 

1 . 诊断诊断主要依据儿童或青少年起病、有风湿热或链球菌感染史、亚急性或急性起病 
的舞蹈症，伴肌张力低下、肌无力或（和）精神症状应考虑本病。合并其他风湿热表现及自限性 
病程可进一步支持诊断。 

2. 鉴别诊断对无风湿热或链球菌感染史、单独出现的小舞蹈病需芍其他原因引起的舞蹈 


笔记 
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症鉴别，如少年型亨廷顿病、神经棘红细胞增多症、肝豆状核变性、各种原 w ( 药物、感染、脑缺氧、 
核黄疸）引起的症状性舞蹈病。还需与抽动秽语综合征、扭转痉挛鉴别 

【 治疗】 

1. 对症治疗对舞蹈症状可选用多巴胺受体拮抗剂，如 a 丙嗪 12.5 〜 25 m g ， M 哌啶醇 
0.5 〜 Img ， 奋乃静2 〜 4 mg 或硫必利 50〜100 mg ， 每日3次 PI 服：前两种药物易诱发锥休外系副作用， 
需注意观察，一旦发生，需减少剂也吋选用多巴胺耗竭剂，如利血平 0.1 〜 0.25 mg 或丁苯那嗪 
( tet r ah e na Z ine )25 m g ， 每日2〜3次口服。或可选用增加 GABA 含 M 的药物，如内戊酸钠 0.2, 每日 
3次口服。加用苯二氮草类药，如地西泮、氯硝西泮或硝西泮则可史行效地控制舞蹈症。 

2. 病因治疗 在确诊本病后，无论病症轻重，均耑应用抗链球菌治疗 \ n 的在于最大限度地 
防止或减少小舞蹈病复发及避免心肌炎、心瓣膜病的发生。一般应 〗 ir 存沿尜 so 万单位肌注,2 
次/日，1〜2周为一疗程。以后可给予长效青霉素120万单位肌注，旬:月1 次- 有人认为靑霉索 
治疗应维持至少 5 年。不能使用青霉索，可改用其他链球蘭敏感的抗生索，如头孢类。 

3. 免疫疗法 鉴于患儿患病期间体内有抗神经元抗体，故理论 I :免疫治疗可能有效。可应 
用糖皮质激素，也有报道用 血浆® 换、免疫球 蛋白静 脉注射'冶疗本病，可缩短病程及减轻症状。 

【预后】 

本病为自限性，即使不经治疗，3〜6个月后也可自行 缓解; 适3治疗可缩短病程。约1/4患 
儿可复发。 


第四节亨廷顿病 

亨廷顿病 （Huntington disease , HD ) 又称亨廷顿舞蹈病 (Huntington chorea )、 慢性进行性舞蹈 
病 （chronic progressive chorea )、 遗传性舞蹈病 （hereditary chorea ), j * 1842 年由 Waters 首报， 1872 
年由美国医师 George Huntington 系统描述而得名，是染色体显性遗传的基底核和大脑皮 
质变性疾病，临床 t 以隐匿起病、缓慢进展的舞蹈症、精神异常和痴呆为特征。本病呈完全外显 
率，受累个体的后代一半发病，可发生于所有人种， ri 种人发病率最高，我 ni 较少见。 

【病因及发病机制】 

本病的致病基因 IT 15 (interesting transcript 15) 位于第4号染色体 4 pl 6. 3 ，基因的表达产物 
为约含3144个氨基酸的多肽，命名为 Humingtin ， 在 IT 15 基闪 5' 端编码区内的三核苷酸 （ CAG ) 
重复序列拷贝数异常增多。拷贝数越多，发病年龄越早，临床症状越重。在 Huntingtin 内 / CAG ) 
n 重复编码一段长的多聚谷氨酰胺功能区，故认为本病可能山于一种海性的功能获得 （gain of 
function ) 所致。 

【病理及生化改变】 

1. 病理变化 主要位于纹状体和大脑皮质，黑质、视丘、视丘下核、齿状核亦可轻度受累。 
大脑皮质突出的变化为皮质萎缩，特别是第3、5和6层神经节细胞丧失，合并胶质细胞增生。 
尾状核、壳核神经元大 M 变性、丢失。投射至外侧苍白球的纹状体传出神经元（含7 -氨基丁酸 
与脑啡肽，参与间接通路)较早受累，是引起舞蹈症的 基础； 随疾病进展，投射至内侧苍卩 :1 球的纹 
状体传出神经元(含7-氨基 T 酸与 P 物质，参与直接通路）也遭殃及，是导致肌强直及肌张力 
障碍的原因。 

2. 生化改变 纹状体传出神经元中7-氨基丁酸、乙酰胆碱及其合成酶明显减少，多巴胺 
浓度正常或略 增加; 与7 - M 基 T 酸共存的神经调质脑啡肽、 P 物质亦减少，也 K 抑索和神经肽 
Y 增加 .， 

[ 临床表现】 

本病多见于30〜50岁，5%〜10%的患者发病于儿童和靑少年，10%在老年患各的连续后 
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代中有发病提倾 H ，称之 A / V •现现兔 （ antiripation ), 父系遗传 （paternal descent ) 的早现现象更 
明显。绝大多数有 m 件家胙史隐匿起病，缓慢进展,无性别差异。 

1. 锥体外系症状以舞蹈样不_主运动最常见、最具特征性，通常为全身性，程度轻重不 
一，典型表现为手指弹钢琴忭动作和而部怪异表情，累及躯干可产生舞蹈样步态，可合并手足徐 
动及投掷症： 随❸病 怙进肢，舞蹈样不向主运动可逐渐减轻，而肌张力障碍及动作迟缓、肌强直、 
姿势不稳等帕金森综介征渐趋明显。 

2. 精神障碍及痴呆 m 冲 I ;郎:表现为怙感、性格、人格改变及行为异常，如抑郁、激惹、幻 
觉、妄想、鉍躁、冲动、反社会行为等患苦常表现出注意力减退、记忆力降低、认知障碍及智能 
减退，呈进行性加屯 

3. 其他快速眼球运动（妇规）常受损：可伴癫痫发作，舞蹈样不自主运动大 S 消耗能量 
可使体重明显下降，_眠刮1 ( 或）性功能障碍常见：晚期出现构音障碍和吞咽困难。 

【 辅助检査】 

1. 基因检测 CAGiirn 序列拷 W 数増加，大于40具有诊断价值。该检测若结合临床特异 
性高、价值大，几乎所荷的病例可 M 过该方法确诊。 

2. 电生理及影像学检查 脑电 m 呈弥漫性异常，无特异性。 CT 及 MRI 显示大脑皮质和尾 
状核萎缩，脑室扩大 。 MRI T , 加权像示壳核信号増强。 MR 波谱 ( MRS ) 示大脑皮质及基底核乳 
酸水平增高 。 1SK M - 脱鉍侦萄糖 PET 检测显示尾状核、壳核代谢明显降低。 

【 诊断及鉴别诊断】 

1 .诊断根据发病年龄，慢性进行性舞蹈样动作、精神症状和痴呆，结合家族史可诊断本 
病，基因检测可确诊，还 nj ' 发现临床前期患者。 

2. 鉴别诊断本病应_小舞蹈病、良性遗传性舞蹈病、发作性舞蹈手足徐动症、老年性舞蹈 
病、棘状红细胞增多症、肝兒状核变性、迟发性运动障碍鉴别。 

【 治疗】 

目前尚无有效治疗措施。对舞蹈症状可 选用: ①多巴胺受体阻滞 剂:氟 哌啶醇1〜 4 mg ， 每日 
3 次; 氣丙嗪 12.5 〜 50 mg ， 每日3 次; 奋乃静2〜 4 mg ， 每日3 次; 硫必利 0.1 〜0.2,每 F 1 3 次； 以及匹 
莫齐特等。均成从小剂 M 开始，逐渐增加剂跫，用药过程中应注意锥体外系副 作用; ②中枢多巴 
胺粍竭剂：丁苯那嗪 25 mg ， 每日3 次; ③补充中枢 7 -氨基丁酸或乙酰胆碱药 物:一 般疗效不佳。 

【 预后及预防】 

本病病程约10〜：25年，平均19年。最后常因吞咽困难，营养不良，活动障碍，卧床不起，发 
生并发症而死亡。对确诊患者的家族应给予必要的遗传咨询，注意发掘临床下病例，应劝告其 | 
不要生育，避免患儿出生。 



第五节肌张力障碍 

肌张力障碍 （ dystonia ) 是一种不自主、持续性的肌肉收缩引起的扭曲、重笈运动或姿势异常 
的综合征。 

依据病因可分为原发性和继发性（详见下面内容)。依据肌张力障碍的发生部位，可分为 
局灶型 (focal dystonia )： 即单一部位肌群受累，如眼睑痉挛、书写痉挛、疼挛性构音障碍、痉挛性 
斜 颈等； 节段型 (segmental dystonia )： 两个或两个以上相邻部位肌群受累，如 Meige 综合征（眼、 

门和下颌) ，一侧 h 肢加颈部，双侧 K 肢等； 多灶型 （mullifwal dystcmia ): 两个以上非相邻部位肌 
群 受累； 偏身塯 （ hemidysronia )： 半侧身体受累，一般都是继发性肌张力障碍，常为对侧半球、尤 
JL -足 基底核损害所致；全身别 (generalized dystonia ): 卜肢与其他仟何节段型肌张 乃障碍 的组 
合，如扭转痉挛。 ' 笔记 
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【 病因及发病 机制】 

原发性肌张力障碍多为散发，少数有家族史，呈常染色体显性或隐性遗传，或 X 染色体连 
锁遗传，最多见于7~15岁儿童或少年。常染色体显性遗传的原发性杌转疼莩绝大部分是由于 
DYT 1 基因突变所致，该基因定位在 9 q 32-34, 外显率为30%〜50%:多巴反应性肌张力障碍也是 
常染色体显性遗传，为三磷酸鸟苷环水解酶 -1 ( GCH -1) 基因突 变所致在菲律宾 Panay 岛，有 
一种肌张力障碍一帕金森综合征，呈 X - 连锁隐性遗传。家族性局限性肌张力障碍，通常为常染 
色体显性遗传，外显率不完全。 

继发性(症状性)肌张力障碍指有明确病因的肌张力障碍，病变部位包括纹状休、丘脑、蓝斑、 
脑干网状结构等处，见干感染(脑炎后)、变性病(肝豆状核变性、苍 A 球忠质红核色#变性、进行 
性核上性麻痹、家族性基底核钙化)、中毒（一氧化碳等)、代谢障碍（大脑类脂质沉积、核黄疸、甲 
状旁腺功能低下)、脑血管病、外伤、肿瘤、药物（吩噻嗪类及 r 酰苯类神经安定剂、左旋多巴、甲氧 
氯普胺）等。 

发病机制不明。曾报道脑内某些部位的去甲肾上腺索、多巴胺和 5 -羟色胺等递质浓度异常。 
可能存在额叶运动皮质的兴奋抑制通路异常，而导致皮质感觉运动整合功能障碍。 

【病理】 

原发性扭转痉挛可见非特异性的病理改变，包括壳核、丘脑及尾状核的小神经元变性死亡， 
基底核的脂质及脂色素増多。继发性扭转痉挛的病理学特征随原发病不同而异-痉挛性斜颈、 
Meige 综合征、书写痉挛和职业性痉挛等局限性肌张力障碍病理 h 无特界性改变。 

[ 临床表现] 

1. 扭转痉挛 （torsion spasm ) 1911年由 Oppenheim H 首先命名，是指全身性扭转性肌张 
力障碍 (torsion flystonia ), 又称畸形性肌张力障碍 (dystonia musculorum deformans )， 临床上以四肢、 
躯干甚至全身的剧烈而不随意的扭转运动和姿势异常为特征。按病因可分为原发性和继发性 
两型 C 

各种年龄均可发病。儿童期起病者多有阳性家族史，症状常从一侧或两侧下肢开始，逐渐 
进展至广泛的不自主的扭转运动和姿势异常，导致严重的功能障碍。成年起病者多为散发，症 
状常从上肢或躯干开始，大约20%的患者最终可发展为全身性肌张力障碍，…般不会严重致残。 

弔期表现为一侧或两侧下肢的轻度运动障碍，足尕内翻跖曲，行走时足跟不能蒋地，随后躯 
干和四肢发生不自主的扭转运动。最具特征性的是以躯干为轴的扭转或螺旋样运动。常引起 
脊柱前凸、侧門和骨盆倾斜。颈肌受累则出现痉挛性斜颈。而肌受累时则出现挤眉弄眼、牵嘴 
歪舌、舌伸缩扭动等。肌张力在扭转运动时增高，扭转运动停止后则转为正常或减低。自主运 
动或精神紧张时扭转痉挛加電，_眠时完全消失。 

常染色体显性遗传者的家族成员中，可有多个同病成员或有多种顿挫咽局限性症状，如眼 
睑痉挛、斜颈 、屯 写痉挛、脊柱侧弯等症状，且多自上肢开始，可长期局限于起病部位，即使进展 
成全身劑，症状亦较轻微。 

2. Meige 综合征于1910年由法国医师 Henry Meige 首先描述，主要衣现为眼睑疼擎 
(blepharospasm ) 和口 —下颁肌张力障碍 （ oromandibular dystonia )，口『分为 ：型: ①眼 B 佥癌拿;②眼 
睑痉挛合并门一下颌肌张力障碍;③口一下颌肌张力障碍。第 II 型为 Meige 综合征的完 全型; 
第 I 、 n 型为不完全型商床上主要累及眼肌和口、下‘颌部肌肉。眼肌受累者表现为眼睑刺激感、 
眼 P 、 畏光和瞬目频繁，后发展成不自主眼睑闭合，痉挛可持续数秒至数分钟。多数为双眼，少 
数由单眼起病，渐及双眼，影响读书、行走甚至导致功能性“失明”。眼睑痉挛常在精神紧张、强 
光照射、阅渎、注视时加重，在讲话、唱歌、张口、咀嚼、笑时减轻，睡眠时消失。〖1、下颌肌 受累者 
表现为张口闭口、撇嘴、咧嘴、缩唇、伸舌扭5、龇牙、咬牙等、严重者可使卜‘颌脱臼，牙齿磨损以 
至脱落，撕裂牙龈，咬掉舌和下射,影响发声和吞咽疼挛常由讲活、 m 嚼触发，触摸下巴、 m 迫 
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额下部等可获减轻，睡眠时 

3. 痉挛性斜颈 Upasmodk . tmlk . pllis ) 于1652年由荷兰医师 Tulpius 首先提出，多见于 
30〜50岁，也可发生丁•儿苋或老年人，贝女比例为1 : 2。因以胸锁乳突肌、斜方肌为主的颈部肌 
群阵发性不囱士:收缩.引起头 W —侧扭转或阵挛性倾斜。早期表现为周期性头向一侧转动或前 
倾、后仰，后期头常 W 定尸坫一异常姿势、、受累肌肉常有痛感，亦可见肌肉肥大，可因情绪激动 
而加重，手托下领、_郃或沈部时减轻. B 垂眠时消失。 

4. 手足徐动症 （athrtosis ) lii 称指疼症或易变性疼挛 （mobile spasm )， 是肢体远端为主的缓 
慢弯曲的蠕动样不 n 卞运动， mm 的手足徐动导致姿势异常颇与扭转痉挛相似，后者主要侵 
犯肢体近端、颈肌和躯 I •肌.典 m 表现以躯 t •为轴扭转。 

5. 书写痉挛 （wdter cramp ) 和其他职业性痉挛指在执行书写、弹钢琴、打字等职业动作时 
手和前辟出现的肌张力障碍和异常姿势，患者常不得不用労一只手替代，而做与此无关的其他 
动作时则为正常。患奸书写时沪竹似硬,握笔如握匕首，肘部不自主地向外弓形抬起,腕和手弯 
曲，手掌面向侧面，笔和纸儿乎 S 平行状态 e 

6. 多巴反应性肌张力障碍 （心 pmespoibive dystonia , DRD ) 又称伴有明显昼间波动的遗传 
性肌张力障碍 (hereditary progressive dystonia with marked diurnal fluctuation ， HPD ) 或称 Sega ' vas 病， 
由 Segawas (1976 年）疗先报道。+病多于儿童期发病，女性多见，男：女之比为 b (2 〜4)。缓 
慢起病，通常首发于卜肢，表现为上肢或下肢的肌张力障碍和异常姿势或步态，步态表现为腿匮 
直、足屈曲或外翻，严茁者可累及颈部。肌张力障碍亦可合并运动迟缓、齿轮样肌强直、姿势反 
射障碍等帕金森综合征之表现。症状 K .有昼间波动，一般在早晨或午后症状轻微，运动后或晚 
间加重。此种现象随年龄增大会变得不明显，一般在起病后20年内病情进展明显，20〜30年趋 
于缓和，至40年病情几乎稳定。对小剂 M 左旋多巴有戏剧性和持久性反应是其显著的临床特征。 
长期服用左旋多巴无沼增加剂 1:1. 不会出现左旋多巴的运动并发症。 

7 . 发作性运动障碍 （paroxysmal dyskinesias ) 表现为突然出现且反复发作的运动障碍（可 
有肌张力障碍型或舞蹈手足徐动症型)，发作间期正常。 Demirkiran (1995 年)根据病因、诱发因素、 
临床症状、发作时间将发作性运动障碍分成4 类:① 发作性运动诱发性运动障碍 ( PKD ， DYT 9 ): 
突然从静止到运动或改变运动形式诱发;②发作性过度运动诱发性运动障碍在长时间运 
动后发生，如跑步 、游泳等; ③发作性非运动诱发性运动障碍 ( PNKD ， DYT 8): 自发发生,或可因饮 
用酒、茶、咖啡或饥饿、疲劳等诱发;@_1民诱发性发作性运动障碍 ( PHD ): 在睡眠中发生。 

[ 辅助检查] 

对疑患继发性肌张力障碍者可予以如下辅助检查:头颅 CT 或 MRI (排除脑部器质性损害)， 
颈部 MRI (排除脊髓病变所致颈部肌张力障碍)、血细胞涂片(排除神经一棘红细胞增多症)、代谢 
筛查（排除遗传性代谢疾病)、铜代谢测定及裂隙灯检查(排除 Wilscm 病)。对儿童期起病的扭转 
痉挛可行 DYT 1 基因突变检测。 

【诊断及鉴别诊断】 

根据病史、不「彳主运动和（或）异常姿势的特征性表现和部位等，症状诊断通常不难。在明 
确肌张力障碍诊断后要尽垃寻找病因。原发性肌张力障碍除可伴有 误颤外 ，一般无其他阳性神 
经症状和体征。若在起病时即为静止性肌张力障碍、较早出现持续的姿势异常、语言功能早期 
受累、起病突然、进展迅速以及偏侧肌张力障碍均提示为继发性，应积极寻找病因。若伴有其他 
神经系统症状和体征，如肌痉挛、痴呆、小脑症状、视网膜改变、肌萎缩、感觉症状等，也提示继发 
性肌张力障碍。 

肌张力障碍需勺其他类似不 f ] 主运动症状鉴别，主要苻： 

1 . 扭 转疼擊 )、 V : 1 j 舞蹈症、傾 人 综合征 （ stiff-person syndrome) 鉴别。扭转痉挛与舞蹈症的鉴 
別要点是舞蹈症的不 广1 士:运动速度快、运动模式变幻莫测、无持续性姿势异常,并伴肌张力降 
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笔记 


低，而扭转痉挛的不自主运动速度慢、运动模式相对固定、苟持续性姿势异常， jMf •肌张力增高。 
僵人综合征表现为发作性躯干肌(颈脊旁肌和腹肌）和四肢近端肌紧张、似硬和强] i [，而面肌和 
肢体远端肌常不受累，僵硬可明显限制患者的主动运动，且常伴有疼痛，肌 iU 刚佥查在休息和肌 
肉放松时均可出现持续运动单位电活动，易与扭转痉挛区別， 

2. 痉挛性斜颈应与颈部骨骼肌先天性异常所致的先天性斜颈 （ Klippel - Fdl 畸形、胸锁乳突 
肌血肿后纤维化)、局部疼痛刺激所引起的症状性斜颈鉴别。症状性斜颈除冇相应的病因外，斜 
颈姿势常固定不变，感觉性刺激不能使其减轻,运动也不会使其加虚，同时能检出相应的体征， 
这些都与肌张力障碍不同。 

3. Meige 综合征应与颢下关节综合征、下颌错位咬合、面肌痉挛、神经症相鉴別。而肌痉挛 
亦好发于老年女性，表现为一侧面肌和眼睑的抽搐样表现，不伴有 □— 下颏的不随意运动 c 

【 治疗】 

治疗措施有药物、局部注射 A 型肉毒素 （hotulinum toxin A ) 和外科治疗。对局灶型或节段 
型肌张力障碍首选局部注射 A 型肉毒索，对全身性肌张力障碍宜采用门服药物加选择性局部注 
射 A 型肉毒素。药物或 A 型肉毒素治疗无效的严重病例可考虑外科治疗。对继发性肌张力障 
碍的患者啬 N 时治疗原发病。 

1. 药物治疗 

(1) 抗胆碱 能药: 给予可耐受的最大剂 M 苯海索20〜 30 mg / 日，分3〜4次口服，可能控制症状。 

(2) 地西泮 2.5 〜 5 mg 、 硝西泮5〜 7.5 mg 或氯硝西泮〗〜 2 mg ， 3次/ 1:1，部分病例有效。 

(3) 氟哌啶醇、吩噻嗪类或丁苯那嗦可能有效，但达到有效剂 S 时 nf 能诱发轻度帕金森综 
合征。 

(4) 左旋多 巴:对 一种特发性扭转痉挛变异型（多巴反应性肌张力障碍）有戏剧性效果。 

(5) 巴氯芬 （ baclofen ) 和卡马西平也可能有效。 

2. A 型肉毒素局部注射疗效较佳，注射部位选择痉挛最严亟的肌肉或肌电图显示明显异 
常放电的肌群，如痉挛性斜颈可选择胸锁乳突肌、颈夹肌、斜方肌等三对肌肉中的四块做多点注 
射； 眼睑痉挛和口一下颌肌张力障碍分别选择眼裂周围皮下和口轮匝肌多点 注射； 书写痉挛注 
射受累肌肉有时会有帮助。剂量应个体化，疗效可维持3〜6个月，重复注射有效。 

3. 手术 对严重痉挛性斜颈患者可行副神经和上颈段神经根切断术，部分病例可缓解症 
状，但可复发。丘脑损毁术或脑深部电刺激术对某些偏身及全身性肌张力障碍可能有效。 

第六节其他运动障碍性疾病 

、 原发性说颤 

原发性處颤 (essential tremor , ET ) 又称特发性廣额，是以篇额为唯*表现的常见运动障碍性 
疾病， I / 3 患者苻阳性家族史，呈常染色体显性遗传。发病机制和病理变化均未明了。 FI 前已鉴 
定广二个基因位点，分别位于 3 ql 3 ( ETM 1 )、2 P 22-25 ( ETM 2) 和 6 P 23 ( ETM 3)。 

本病隐匿起病，缓慢进展，也可长期缓解。可见于任何年龄，但多见于40岁以上的中、老年 
人。篇颤是唯一的临床症状，主要表现为姿势性震颤和动作性震颤，往往见于一侧 h 肢或双上 
肢，头部也常累及，下肢较少受累。處颤频率为 6 〜 12 Hz 。 部分患者饮酒后溪颤可暂时减轻，情 
绪激动或紧张、疲劳、寒冷等可使返颤加重。 

患者如果经常出现姿势性和(或）动作性餛颤，饮酒后震颤减轻，有阳性家族史，不伴有: jt : 他 
神经系统症状和体征应考虑 ET 的可能性。注意耑与帕金森病、中亢等鉴別 

本病治疗 M 际上一线用药为普萘洛尔、扑痫酮，如果单•药物不能有效控制虛颤,可考虑两 
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药 合用； 若合并 imi (状川 • 汕 nj 苯二氮革类药,如阿普唑仑等。二线用药包括苯二氮章类药、加 
巴喷丁、托吡酯、 A 咽肉说尜！ I-沐用法为普萘洛尔 ( P ro P mnolol) 30 〜 90 mg/d ， 或阿罗洛尔 (arotinolol) 
30mg/d ， 分3次 I I 服 1 C :! ⑷ Q 川扑痫乾 Kpr—eUOO 〜 150 〖 ng，3 次/日，或苯二氮草类（如阿 
普唑仑、 a 硝 w 泮等）均饤效.崔洛尔或阿罗洛尔合用疗效更佳。药物均需从小剂量开始， 
渐增剂 M ，需沌怠副_和禁忌怔 

少数症状严取、-侧为 ， I L 对药物治疗反应不佳的患者可行丘脑损毁术或脑深部电刺激 
术 (DBS)。 

:、 仙动抄〖/V综合征 

抽动移沿综介川： （multiple tirs-('oprolalia syndrome) 又称 Gilles de la tourette 综合 f 正、 Tourette 
综合征 (Tourette syndrome，TSUkml 于 1825 年首先报道，法国医师 Georges Gilles de la Tourette 
于 1885 年对此进彳 厂厂1 牟纟⑴描述 .. 遗传因索可能.是其病因。发病机制不明，应用多巴胺受体拮 
抗剂或多巴胺耗竭剂及选择忭5- M 色胺再摄取抑制剂 (SSRI) 能够有效控制抽动症状，提示纹 
状体多巴胺能和5-羚色胺能活动过度或多巴胺受体超敏可能与其有关。 

本病多在2〜15岁间起病，％女之比为 (3 〜 4) : 1。临床特征是由表情肌、颈肌或上肢肌肉 
迅速、反釔、不规则杣动起病，炎现为挤眼、槪嘴、皱眉、摇头、仰颈、提肩等；以后症 状加重 ，出现 
肢体及躯干的接发性不 n 主运动，如躯干扭转、投掷运动、踢腿等。抽动发作频繁，少则一曰十 
几次，多则可达数 n •次。约有30%〜4()%的患儿因 n 喉部肌肉抽动而发出重复性暴发性无意义 
的单调怪声，似如火吠声、喉鸣声、咳嗽声等，半数有秽亵言语。85%的患儿有轻至中度行为异 
常，表现为注意力不集中、焦躁不安、强迫行为、移亵行为或破坏行为。约有半数患儿可能同时' 
伴注意力缺陷多动障碍 Cattonlion deficit hyperactivity disorder,ADHD)。 抽动在精神紧张时加重， 
精神松弛时减轻，入睡后消失。患儿的智力不受影响。神经系统检查除不自主运动外一般无其 
他阳性体征。 

脑电图检查可表现为高幅慢波、棘波、棘慢 M 合波等，动态脑电图异常率可达 50% ，但对诊 
断无特异性。 PET 和 SPECT 检查可显示颞、额、基底核区糖代谢及脑灌注量降低。 

本病诊断可参照美I詞精神疾病诊断统计手册第4版 (DSM-1V) 的诊断标 准:① 18岁前发病； 
②在疾病期间有时存在多发性的运动和一或多种发声抽动;③抽动一天内发作许多次 (通 常是 
—阵阵)，几乎是每天或一年多期间间歇性地发作.在此期间从未有连续超过 3 个月的无抽动发 
作; ④疾病造成患者很大的痛苦或严觅影响患者的社交、学习和其他重要功能; ⑤ 疾病不是由于 
兴奋剂或其他疾病（如亨廷顿病或病毒性脑炎）的直接生理性反应所致。 

本病需与小舞蹈病和习惯性痉挛鉴别。 

药物治疗联合心理疏导是治疗本病的有效措施。主要药物有氟哌啶醇、舒必利、硫必利或 
利培酮，应从小剂 M 开始，逐渐增加至有效剂 M ，症状控制后，应逐渐减量，并维持一段时间 (3 个 
月或更长)，可使许多患儿恢复正常。其他药物有叫.莫齐特、可乐定、丁苯那嗪、氣硝西泮、托 n 比酿 
及三 环类抗抑郁药或 SSK1 - 等。外报道对个别药物不能有效控制的严重患儿可试用 DBS 治疗。 

\、迟发性运动障股 

迟发性运动障碍 Uanlive dysk“，TD) 又称迟发性多动症，于1%8年由 Cmne 首先报道， 
是抗精神病药物诱发持久的刻板重 H 的不肉主运动，常见于长期 （1 年以上)应用抗精神病药（多 
巴胺受体拮抗剂）治疗的精神病患者，减 M 或停服后 M 易发生。一般认为是在长期 P1U 祈纹状体 
多巴胺能受体后，后者反应超敏所致。也可能与基底核 7- M 基丁酸功能受损有关。 

本病多发化. r •老年患荇，尤其是女性，临床特征足节伴性刻板重鉍的舞蹈一手足徐动样不 
1-1 主运动，町见于11、面部、躯千或四肢，也可有颈或腰部肌张力障碍或动作不宁。老年人口部 
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运动具有特征性，年轻患者肢体受累常见,儿童口面部症状较突岀。不 A 主运动常在用药数月 
至数年后出现，症状大多不呈进行性加重，但可能持久不愈，治疗闲难 r 无用药史时与亨廷顿病 
不易区别。 

本病重在预防，使用抗精神病药物应有明确指征，精神病患者亦宜更换药物3治疗时必 
须先停服致病药物，对症治疗可选用硫必利、舒必利、利血平、丁苯那嗪等，对控制症状有所 
帮助。需继续治疗精神病的患者可用非经典抗精神病药 a 氮平、利培 S ( risperidone )、 奥氮平 
( olanzapine )、 喹硫平 （ quetiapine ) 等替代经典抗精神病药。 

(陈 生弟） 


思考题 

1. 运动障碍性疾病临床上分为哪两种类型? 总例简述各 fH 勺::.匕 

2 . 帕金森病的生化病理基础是什么?有哪些 主要的 O . 

3. 帕金森病的治疗原则是什么?常用的 药物治疗有唧芬. 

4. 肝豆状核变性主要的临床特征是什么？常 用的药物治冇冇心央 

5. 什么是肌张力障碍?临床上有哪几种 类型?扭转性;张力夕碍有哪些主要 的临床 
表现？ 

6 . 简述原发性震您的临床表现及治疗 
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概 述 

癫痫 ( epilepsy ) 足多种關异致的脑部神经元高度同步化异常放电所致的临床综合征，临 
床表现具-有发作性、短暂忭、氓义性和刻板性的特点。异常放电神经元的位置不同及异常放电 
波及的范围差异，异致忠荇的发作形式不一.可表现为感觉、运动、意识、精神、行为、自主神经功 
能障碍或兼有之:临床 I :每次发作或每种发作的过程称为痫性发作 （ seizure )， 一个患者可有一 
种或数种形式的痫性发作：&癒痫发作中 ，一 组具有相似症状和体征特性所组成的特定癫痫现 
象统称为癫痫综合征。 

【流行 病学】 

癫痫是神经系统常见疾病,流行病学资料显示癫痫的年发病率为 (50 〜 70)/10 万;患病率约为 
5知;死亡率为 （1.3 〜3.6)/10万，为一般人群的2〜3倍。我国目前约有900万以上癫痫患者，每年 
新发癫痫患者65万〜70万，30%左右为难治性癫痫，我国的难治性癫痫患者至少在200万以上。 

【病因】 

癫痫不是独立的疾病，而是一组疾病或综合征，引起癫痫的病因非常复杂，根据病因学不 
同，癫痫可分为二 大类： 

1. 症状性癒痛 （symptomatic epilepsy ) 由各种明确的中枢神经系统结构损伤或功能 异吊別 
致 ，如： 脑外伤、脑血管病、脑肿瘤、中枢神经系统感染、寄生虫、遗传代谢性疾病、皮质发育障碍、 
神经系统变性疾病、药物和毒物等。 

2. 特发性癫痫 （idiopathic epilepsy ) 病因不明，未发现脑部有足以引起癫痫发作的结构性 
损伤或功能异常，可能与遗传因素密切相关，常在某一特定年龄段起病，具有特征性临床及脑电 
图表现 。如： 伴中央颞区棘波的良性儿童癫痫、家族性颞叶癫痫等。 

3. 隐源性癫痫 （cryptogenic epilepsy ) 临床表现提示为症状性癫痫，但现有的检查手段不能 

发现明确的病因。其约占全部癫痫的60%〜70%。 • 

【影响发作的因素】 

1. 年龄特发性癫痫与年龄密切相关，如婴儿痉挛症在1岁内起病，儿童失神癫痫发病高 
峰在6〜7岁，肌阵挛癫痫起病在青舂期前后。各年龄段癫痫的常见病因也不同:0 〜 2岁多为围生 
期损伤、先天性疾病和代谢障 碍等; 2〜12岁多为急性感染、特发性癫痫、围生期损伤和热性惊厥 
等； 12〜18岁多为特发性癫痫、颅脑外伤、血管畸形和闱生期损 伤等； 18〜35岁多为颅脑外伤、脑 
肿瘤和特发性癫 痫等; 35〜65岁多为脑肿瘤、颅脑外伤、脑血管疾病和代谢障 碍等; 6 5 岁以后多 
为脑血管疾病、脑肿瘤、阿尔茨海默病伴发等。 

2. 遗传因素可影响癫痫易患 性:如 儿童失神发作患者的兄弟姐妹在5〜16岁间有40% VI 
上出现 3 Hz 棘一慢波的异常脑电图，但仅1/4出现失神发作。症状性癲痫患者的近亲患病率为 
15%，高于普通人群。冇报告单卵双胎儿童失神和全而强直一阵挛发作一致率为100%。 

3. 睡眠癫痫发作睡眠一觉醒周期有密切关 系:如 全面强直一阵挛发作常在農醒后发 
生; 婴儿痉挛症多 在醒后 和睡前 发作; 伴中央颞区棘波的良性儿廬癫痫多在睡眠中发作等。 

4. 内环境改变内分泌失调、电解质紊乩和代谢异常等均可影响神经元放电阈值，导致痫 
性发作。如少数患荇仅在 J j 经期或妊娠早期发作，为月经期_痫和妊娠性 癫痫; 疲劳、睡眠缺乏、 
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饥饿、便秘、饮酒、闪光、感情冲动和一过性代谢紊乱等都可导致痫性发(1-: 

【 发病机制】 

癫痫的发病机制非常复杂，至今尚未能完全了解其全部机制，但发病的一磬 3 T 耍环节已被 
探知。 

1. 痫性放电的起始 神经元异常放电足癫痫发病的电生理坫础 iK 常情况下，神经元自发 
产生有节律性的电活动,但频率较低。致痫灶神经元的膜电位与正常神经元不同，在每次动作 
电位之后出现阵发性去极化漂移 （paroxysmal depolarization shift , PDS ), N 时产生卩彳幅商频的棘波 
放电。神经元异常放电可能由于各种病因导致离子通道蛋內和神经递质或凋质异常，岀现离子 
通道结构和功能改变，引起离子异常跨膜运动所致。 

在癒痫发病机制中，关于神经元异常放电起源需区分两个概念：①彳 颜祕 j 彳闻灶 （ lesion )： 是癒 
痫发作的病理基础，指可直接或间接导致痫性放电或癫痫发作的脑组织形态或结构异常， CT 或 
MRI 通常可显示病灶，有的需要在显微镜下才能发现;②致痫灶 Ueizim ， focus ): 是脑电图出现一 
个或数个最明显的痫性放电部位，痫性放电可因病灶挤压、局部缺血等异致局部皮质神经元减 
少和胶质增生所致。研究表明直接导致癫痫发作的并非癫痫病理灶而足致痫灶。单个病灶(如 
肿瘤、血管畸形等)产生的致痫灶多位于病灶边缘，广泛癫痫病灶 （ 如颞叶内侧硬化及外伤性瘢 
痕等)所致的致痫灶常包含在病灶内，有时可在远离癫痫灶的同侧或对侧脑区。 

2. 痫性放电的传播 异常高频放电反复通过突触联系和强直后的易化作用诱发周边及 
远处的神经元同步放电，从而引起异常电位的连续传播。异常放电局限于大脑皮质的某一区 
域时，表现为部分性 发作; 若异常放电在局部反馈回路中长期传导，表现为部分性发作持续状 
态; 若异常放电通过电场效应和传导通路，向同侧其他区域甚至-侧半球扩散，表现为細 k _ 
发作; 若异常放电不仅波及同侧半球同时扩散到对侧大脑半球，表现为继发 性全面 性 发作; 若 
异常放电的起始部分在丘脑和上脑干，并仅扩及 脑干网 状结构卜_行激活系统吋，表现为失神发 
作; 若异常放电广泛投射至两侧大脑皮质并使网状脊髓朿受到抑制吋则表现为令身强直一阵 
挛性发作。 

3. 痫性放电的终止 目前机制尚未完全明了，可能机制为脑内各层结构的主动抑制作 
用，即癫痫发作时，癫痫灶内产生巨大突触后电位，后者激活负反馈机制，使细胞膜长时间处 
于过度去极化状态，从而抑制异常放电扩散，同时减少癫痫灶的传入件冲动，促使发作放电的 
终止。 

【病理】 

癫痫的病因错综复杂，病理改变亦虽多样化，我们通常 将癫痫 病理改变分为两类，即引起癫 
痫发作的病理改变（即癫痫发作的病因）和癫痫发作引起的病理改变（即癫痫发作的后果)，这对 
于明确癫痫的致病机制以及寻求外科手术治疗具有十分重要的意义。 

由于医学伦理学限制，目前关于癫痫的病理研究大部分来自难治性癫 痫患苕 手术切除的病 
变组织，在这类患者中，海马硬化 （hippocampal sclerosis , HS ) 其有一定的代表性。海马硬化又称 
阿蒙角硬化 （Ammon horn sderosis ， AIIS ) 或颗叶中央硬化 （mesial temporal sclerosis , MTS )， 它既可 
以是癫痫反复发作的结果，又可能是导致癫痫反复发作的病因，与癫痫治疗成败密切相关。海 
马硬化肉眼观察表现为海马萎缩、 坚硬; 组织学表现为双侧海马硬化病变多呈现不对称性，往往 
发现一侧有明显的海马硬化表现，而另一侧海马仅有轻度的神经元 脱失； 此外，也可波及海马旁 
回、杏 f :核、钩回等结构。镜下典型表现是神经元脱失和胶质细胞增生， ft 神经元的脱失在癫痫 
易损区更为明显，比如 CA 1 区、 CA 3 区和门区。 

苔薛纤维出芽 （mossy fiber sprouting ) 是海4硬化患者另-•重要的病理表 现：: 颗粒细胞的轴 
突称为苔藓纤维，正常情况下只投射至门区及 CA 3 区，反 M 癫痫发作触发苔舞纤维芽牛 . ,进人⑸ 
状冋的内分子 M (主要是颗粒细胞的树突）和 （: A 1 区，形成局部异常神经坏 路，# 致瘤痫发作。 
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海马硬化 ALI 片还 nf 发现術状问结构的异常。最常见的是颗粒细胞弥散增宽 （dispose of 
dentate granular cells ), 及现为 W 状回颗粒细胞宽度明显宽于正常对照，颗粒层和分子层界限 
模糊，这可能诂癫痫发作导致颗粒细胞的正常迁移被打断，或者是癫痫诱发神经发生的结 
果。此外，很多 '7: r ^ iim ft 痕痫患者海 q 门区发现异形神经元，同时伴有细胞骨架结构的 
异常。 

而对于非海4硬化的忠各，反 M 的晴!痫发作是否一定发生神经元脱失等海马的神经病理改 
变，尚无定论. M 外介学荇收沿癒痫患者的尸检标本发现，长期反复发作的癫痫患者并不一定 
有神经元显荞的脱火随 / f 分子生物学等战础学科的迅速发展，癫痫发作所引起的细胞超微构 
架损伤及分子病 H 机制将逐步明朗化/ 

第_节癒痫的分类 

癫痫分类啡常垃 杂： 癫痫发作分类是指根据癫痫发作时的临床表现和脑电图特征进行分 
类; 癫痫综合征分类足•指根倨痛痫的病因、发病机制、临床表现、疾病演变过程、治疗效果等综合 
因素进行分类。 

目前应用 i 以 I 泛的足 | i 捐浙痕痛联盟 ULAEM 981 年癫痫发作分类和1989年癫痫综合征分 
类，见表 13-1 和表 13-2, 

表 13-1 国际抗癫痫联盟 ULAE ，1981 年)癫痫发作分类 


1. 部分性发作 

1.1 单纯部分件发作 

运动性 发作: 局灶性运动性、旋转性 Jackson 、 姿势性、发音性 
感觉性 发作： 特殊感觉 （ 哎觉、视觉、味觉、听觉） 

版体感觉（痛、温、触、运动、位咒觉） 

眩犖 

自主祌经性发作(心慌、烦渴、排尿感等) 

精祌症状性 发作： 言语障碍、 W 忆障碍、认知障碍、情感变化、错觉、结构性幻觉 
1.2 复杂部分性发作 

单纯部分性发作后出现意识障 W •: 从单纯部分性发作开始继之以意识障碍或自动症 
幵始即有怠识障碍:包括仅有意识障碍或向动症 
1.3 部分性发作继发企而性发作 
单纯部分 n 发作继发仝而发作 
釔杂部分性发作继发全面发作 

单纯部分性发作继发釔杂部分性发作再继发全面性发作 

2 . 全而性发作 
2.1 失神发作 

典型失神发作 

+典型失神 发作: 有短皙强直、阵挛或 n t (神经症状等一种或数种成分 
2.2 强釭性发作 
2.3 阵挛性发作 
2.4 强釭阵挛性发作 
2.5 肌阵孪发作 
2.6 失张力发作 

3. +能 分类 的发作 
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表 13-2 国际抗癫痫联盟 （ ILAE ， 1989年)癫痫和癫痫综合征的分类 


1. 与部位相关的（局灶性、局限性和部分性）癫痫 
和癒痛综合征 

1.1 特发性癫痫(与年龄有关） 

伴中央一 S 页部棘波的良性儿童癫痫 
伴枕叶阵发性放电的良性儿童癫痫 
原发性阅读性癫痫 
1.2 症状性癫痫 
题叶癫痫 
额叶癫痫 
顶叶癫痫 
枕叶癫痫 

儿童慢性进行性部分性癫痫状态 
1.3 隐源性癫痫 

推测癫痫是症状性的，但病因尚未找到 

2 . 全面性癫痫和癫痫综合征 
2.1 特发性癫痫（与年龄有关） 

良性家族性新生儿惊厥 
良性新生儿惊厥 

慢波睡眠中持续棘慢复合波癫痫 
良性婴儿肌阵挛癫痫 
儿童失神癫痫 
青少年失神癫痫 
青少年肌阵挛型癫痫 
觉醒时全而强直阵挛发作性癫痫 
其他全面性特发性癫痫 
特殊活动诱发的癫痫 
2.2 隐源性和(或)症状性癫痫 
West 综合征 
Lerinox-Gastaul 综合征 
肌阵挛一站立不能性癫痫 
肌阵挛失神发作性癫痫 


2.3 症状性或继发性癫痫及顧痫综合征 
无特殊病因 
¥•发性肌阵挛性肭病 

伴綠发抑制的 V 发性婴儿■痫性脑病 
(Ohlahara 综介征) 

其他症状性伞而性癫痫特殊综合征 
特殊促发方式的癫痫综合征 
其他疾病状态下的特异性療痫综合征 
3•不能确定为部分性或全性的癫痫或癫痫综 
合征 

3.1 兼冇全而性或部分性发作 
新牛 JL 发作 

婴儿期严 a 肌阵挛癫痫 
发生于慢 波睡 眠期彳】持续性棘慢波的癫痫 
获得性癫痫性失 i / KLandau-lGeffner 综合征) 
K 他不能确定的癫痫 
3.2 未能确定为全而性或部分性_痫 

包括所朽临床及脑电阁不能归入全身或局 
限型明确诊断的仝而强 rt : 阵挛发作的病 
例 ，如汴 多睡眠大发作的病例不能明确为 
全身或局灶类型。 

4. 特殊综合征 

4.1 热性惊厥、其他全 ffif 性特发性癫痫 
4.2 孤立发作或孤立性癫痫状态、特殊活动诱 
发的礙痫 

4.3 仅出现于急性代谢或中毐惝况的发作 


2001年 ILAE 又提出 r 新的癫痫发作和癫痫综合征的分类，见表 13-3 和表13-4。 


表 13-3 2001 年 ILAE 癫痫发作分类 


1. 自限性发作 

1.2 部分性发作 

1.1 全面性发作 

伴冇初级感觉症状的发作 

强直一阵挛性发作 

伴有经验性感觉症状的发作 

强直性发作 

局灶阵挛性发作 

阵挛性发作 

伴有非对称性强直性发作（辅助运动区 

典型失祌发作 

发作） 

不典型失神发作 

伴典型 A 动症的发作 

肌阵挛性失神发作 

伴有运动过多 ft 动症的发作 

肌阵挛性发作 

伴有局灶负性肌阵灌 

眼脸肌阵挛发作 

伴抑制性运动发作 

肌阵挛失张力发作 

发笑性发作 

负性肌阵挛发作 

偏侧肌阵挛发作 

失张力发作 

部分继发全身件发作 

痉挛(指婴儿痉挛） 

令 [W 性痴痫综合征中的反射性发作 

局灶性 糜痫反射件发作综合征 
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续表 

2. 持续性癫痫发作 

3. 反射性癫痫 

2.1 

全而性癫痫持续状态 

3.1 

视觉刺激诱发的反射性癫痫痉挛 


全 曲性强 W ； —阵嗲性持续状态 


闪光刺激诱发的反射性癫痫 


全强发作持续状态 


其他视觉刺激诱发的反射性癫痫 


全而性阵卞发作持续状态 

3.2 

思考诱发的反射性癫痫部分 tt 感觉发作 


仝而性肌阵卞发作持续状态 

3.3 

音乐诱发的反射性癫痫部分性运动发作 


失神性瘢痫持续状态 

3.4 

进食诱发的反射性癫痫部分性癫痫综合征 

2.2 

部分性■痫持续状态 


中的反射动作 


Kojownikow 郃分性持续性_痫状态 

3.5 

躯体感觉诱发的反射性癫痫痴笑发作 


持续性先兆 

3.6 

本体感觉诱发的反射性癫痫偏侧阵挛发作 


边缘系统性療痈持续状态 

3.7 

阅读诱发的反射 ta 釀部分 is 继发全面性发作 


伴有 轻偏擁的偏侧抽搞状态 

3.8 

热水刺激诱发的反射性癫痫 



3.9 

惊吓诱发的反射性癒痫 

表 1 3-4 2001 年 ILAE 癫痫和癫痫综合征的分类 

1. 特发性婴儿和儿苋局灶性癫痫 

5. 癫痫性脑病 

1.1 

良性婴儿癫痫发作 （ 非家族性) 

5.1 

早发性肌阵挛性脑病 

1.2 

伴中央颁区棘波的&性儿苋癫痫 

5.2 

大田原 （ Ohtaliara) 综合征 

1.3 

L 妙土平发性儿 m 枕叶 爵痫 (Panayintopoulos 型） 

5.3 

West 综合征 

1.4 

迟发性儿苋枕叶癫痫 (Castaut M) 

5.4 

Dravet 综合征(婴儿严重肌阵挛癫痫） 

2. 家族性(常染色休显性遗传)局灶性癫痫 

5.5 

非进行性脑病的肌阵挛持续状态 

2.1 

良性家族性新生彡 L 癫痫 

5.6 

Lennox-Gastaut 综合征 

2.2 

良性家族性婴儿癫痫 

5.7 

Landau-Kleffner 综合征 

2.3 

常染色体显性夜发性额叶癫痫 

5.8 

慢波睡眠中持续棘一慢复合波的癫痫 

2.4 

家族性颞叶癫痫 

6. 进行性肌阵挛癫痫 

2.5 

不同病灶的家族性部分性癒痫 

蜡样脂褐质沉积症 

3. 症状性（或可能为症状性）局灶性癒痫 

神经鉍酸沉积症 

3.1 

边缘叶療痫 

I 乂 ifo 

ra 病 


伴海马硬化的内侧颞叶癫痫 

Univerrirlit-Lunrlhorg 病 


根据特定病因确定的内侧颗》卜癫痫 

神经轴性营养不良 


根据部位和病因确定的其他类型 

肌阵挛癒痫伴破碎肌红纤维 （ MERHF) 

3.2 

新皮质癫痫 

齿状核 一 红核一苍白球一路易体萎缩 


Rasmussen 综合征 

7. 反射性癫痫 


偏侧抽搖一偏瘫综合征 

7.1 

特发性光敏性枕叶癫痫 


表现根据部位和病 W 确定的其他类型 

7-2 

其他视觉敏感性癫痫青少年失祌癫痫 


婴儿早期游走性部分性发作 

7.3 

原发性阅读性癫痫靑少年肌阵挛癫痫 

4. 特发性全面性癫痫 

7.4 

妍性棚仪有全面慨銷雜发作白痛菊 

4.1 

良性婴儿肌阵挛性癫痫 

| 8. 可不诊断为_痫的癫痫发作 

4.2 

肌阵挛一碎倒发作的癫痫 

8.1 

良性新生儿癫痫发作 

4.3 

儿童失神癫痫 

8.2 

高热癫痫(癫痫发作可能导致进行性功能 

4.4 

肌阵挛失神痛痫 


障碍） 

4.5 

不同 表型的特发性全面性癫痫 

8.3 

反射性发作 


青少年失神癫痫 

8.4 

乙醇戒断性发作 


- ff 少年肌阵挛癫痫 

8.5 

药物或其他化学物质诱发的发作 


仅全身性强直-一阵窄性发作的癫痫 

8.6 

外伤后即刻或早发性发作 

4.6 

伴热性惊厥的令 ftf 性癫痫 

1 8.7 

单次发作或单次簇性发作 



8.8 

极少反 K 的发作 （ oligo-epilepsy) 
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' _痫发作的分类 

癫痫临床表现丰富多样，但都具有如下共同 特征: ①发作性，即症状突然发生，持续一段时 
间后迅速恢复，间歇期 正常; ②短暂性，即发作持续时间非常短，通常为数秒钟或数分钟，除癫痫 
持续状态外，很少超过半 小时; ③重复性，即第一次发作后，经过不同间隔吋问会々第二次或更 
多次的发作;④刻板性，指每次发作的临床表现几乎一致。 

1 . 部分性发作 （partial seizures ) 是指源于大脑半球局部祌经元的好常放电，包柄单纯部分 
性、复杂部分性、部分性继发全面性发作-:类，前者为局限性发放，尤总识障研，后两者放电从局 
部扩展到双侧脑部，岀现意识障碍： 

(1) 单纯部分性发作 （simple partial seizure ): 发作时程短，一般不超过1分钟，发作起始与结 
束均较突然，无意识障碍。可分为以下 四型： 

1 ) 部分运动性 发作: 表现为身体某-局部发生不自主抽动，多见于一侧眼睑、 n 角、手或足 
趾，也可波及一侧面部或肢体，病灶多在中央前回及附近，常见以下几种发作形 式:① Jackson 发 
作: 异常运动从局部开始，沿大脑皮质运动区移动，临床表现抽揺 n 乎指一腕部一前臂一肘一 
肩一口角一面部逐渐发展，称为 Jackson 发作;严甫部分运动性发作患者发作后可留下 短暂性 (半 
小时至36小时内消除)肢体_痪，称为 Todd 麻痹; ②旋转性 发作： 表现为双服突然向一侧偏斜， 
继之头部不自主同向转动，伴有身体的扭转，但很少超过180°，部分患荇过度旋转可引起跌倒， 
出现继发性全面性 发作; ③姿势性 发作: 表现为发作性一侧上肢外展、肘部屈曲、头向同侧扭转、 
眼睛注视着 同侧; ④发音性发作 :表现 为不自主重复发作前 的单音 或单 M ，偶苻语 R 抑制。 

2) 部分感觉性 发作: 躯体感觉性发作常表现为一侧肢体麻木感和针刺感，多发生在口角、 
舌、手指或足趾，病灶多在中央后回躯体感觉 K ; 特殊感觉性发作 nj * 表现力视觉性（如闪光或黑 
朦等)、听觉性、嗅觉性和味 觉性; 眩辇性发作表现为坠落感、飘动感或水平/ 直运动感等。 

3) a 主神经性 发作： 出现苍 A 、面部及全身潮红、多汗、立毛、瞄孔散大、呕吐、腹痛、肠鸣、烦 
渴和欲排尿感等。病灶多位于岛叶、丘脑及周围（边缘系统)，易扩散出现怠识障碍，成力复杂部 
分性发作的一部分 。 

4) 精神性 发作: 可表现为各种类型的记忆障碍(如似荇相识、似不相识、强迫思维、快速回顾 
往事)、情感障碍(无名恐惧、忧郁、欣快、愤怒)、错觉(视物变形、变大、变小，声音变强或变弱)、复 
杂幻觉等 。 病灶位于边缘系统。精神性发作虽可单独出现 ，何常为岌杂 部分性发作的先兆，也 
可继发全面性强直一阵挛发作。 

(2) fe 杂部分性发作 （complex partial seizure , CPS )： 占成人癒痛发作的 5 0%以匕，也称为精 
神运动性发作，病灶多在颞叶，故又称为颞叶癫痫，也可见于额叶、嗅皮质等部位。巾 T 起源、扩 
散途径及速度不同，临床表现有较大差异，主要分以下 类型： 

1) 仅忐现为意识 障碍: 一般表现为意识模糊，意识丧失较少见。由于发作中可有精神性或 
精神感觉性成分存在，意识障碍常被掩盖，表现类似失神。成人“失神”几乎毫尤例外是笈杂部 
分性发作，但在小儿应注意与失神性发作鉴别。 

2) 表现为意识障碍和自动症 :经典 的复杂部分性发作可从先兆开始，先兆是痫性发作出现 
意识丧失前的部分，患者对此保留意识，以 h 腹部异常感觉最常见，也可出现情感(恐惧)、认知 
(似曾相识）和感觉性(嗅幻觉)症状，随后出现意识障碍、呆视和动作停止「发作通常持续1〜3 
分钟。 

向动症 （ automatisms ) 是指在癫痫发作过程中或发作后意 i 只模糊状态 F 出现的具有一定协 
调性和适应性的无意识活动。自动症均在意识障碍的基础 I ;发牛，伴有遗忘 动症吖 丧现为 
反复咂嘴、撅嘴、咀嚼、牙或乔咽 （I 1 、 消化道_动 症); 或反复搓 f • 、拂 [fij ， 小'断地穿衣、脱衣、 
解衣扣、摸索衣服（手足肉动症);也可表现为游走、奔跑、尤 H 的的开 f J 、关 I 、 J 、乘 V、I : 船; 还 Mj •出 
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现自言自语、叫喊、唱歌 ( 语 Vf 向动症)或机械重复原来的动作。自动症并非复杂部分性发作所 
特有，在其他 （如火 祌）发作或发作后总识障碍情况下也可岀现。肉动症岀现的机制可能为高级 
控制功能解除，原姶 n 动 h 为的释放：意识障碍严重程度、持续时间和脑低级功能相对完整等 
满足了自动行为出现的条 n •，临床[:以复杂部分性发作自动症最常见。 

3) 表现为总以晬碍勺运动症状^杂部分性发作可表现为开始即出现意识障碍和各种运动 
症状，特别在睡眠屮发生，吋能与放电扩散较快有关。运动症状可为局灶性或不对称强直、阵挛 
和变异性肌张力动作，各仲特殊姿势 （ 如击剑样动作)等，也可为不同运动症状的组合或先后出 
现，与放电起源部位及扩散过程尜及区域有关。 

(3) 部分性发作继发令 m 性 发作: 单纯部分性发作可发展为复杂部分性发作，单纯或复杂部 
分性发作均可泛化为命 m 性强鹿阵挛发作。 

2. 全面性发作 （ynemlized seizures ) i . i 初的症状学和脑电图提示发作起源于双侧脑部，多 
在发作初期就有总识丧失、 

( 1 ) 全而强直—阵李发作 （generalized tonic-clonic seizure , GTCS ): 意识丧失、双侧强直后出现 
阵挛是此型发作的主耍临床特征。 " r 由部分性发作演变而来，也可一起病即表现为全面强直一 
阵挛发作。$期出现怠识丧失、跌倒，随后的发作分为三期： 

1) 强 直期： 表现为伞身#骼肌持续性收缩。眼肌收缩出现眼睑上牵、眼球上翻或凝视；阻 
嚼肌收缩出现张门，随 P 猛烈闭合，可咬伤5 •尖; 喉肌和呼吸肌强直性收缩致患者尖叫一声，呼 
吸 停止； 颈部和躯 P 肌肉的强直性收缩致颈和躯干先屈曲，后 反张; 上肢由上举后旋转为内收旋 
前，下肢先屈曲厂 i •猛烈伸盘，持续10〜20秒钟后进入阵挛期。 

2) 阵挛期肉交替性收缩与松弛,呈一张一弛交替性抽动，阵挛频率逐渐变慢，松弛时间 
逐渐延长，本期可持续30〜60秒或迟长。在一次剧烈阵挛后，发作停止，进入发作后期。以上两 
期均可发生 f ? 咬伤，并伴呼吸停止、血 FR 升高、心率加快、瞳孔散大、光反射消失、唾液和其他分 
泌物增多； Bahinski 征可为阳性 。 

3) 发作后 期：此 期尚存短暂阵挛，以而肌和咬肌为主，导致牙关紧闭，可发生舌咬伤。本期 
全身肌肉松弛，括约肌松弛，尿液自行流出可发生尿失禁。呼吸首先恢复，随后瞳孔、血压、心率 
渐至正常。肌张力松弛，意识逐渐恢复。从发作到意识恢复约历时5〜15分钟。醒后患者•常感 
头痛、全身酸痛、嗜_ ， 部分患者有意识模糊，此时强行约束患者可能发生伤人和自伤。 GTCS 典 
型脑电图改变是，强直期开始逐渐增强的10次/秒棘波样节律，然后频率不断降低，波幅不断增 
高，阵挛期弥漫性慢波伴间歇性棘波，痉挛后期呈明显脑电抑制，发作时间愈长，抑制愈明显。 

(2) 强直性发作 （ tonk 、 seizure ): 多见于弥漫性脑损窗的儿童，睡眠中发作较多。表现为与强 
直一阵挛性发作中强 S 期相似的全身骨骼肌强直性收缩，常伴有明显的自主神经症状，如面色 
苍白等，如发作时处 于站立 位可剧烈摔倒。发作持续数秒至数十秒。典型发作期 EEG 为暴发 
性多棘波。 

(3) 阵擧性发作 （clonic seizure )： 几乎都发生在婴幼儿，特征是重复阵挛性抽动伴意识丧失， 
之前无强直期。双侧对称或某一肢体为主的抽动，幅度、频率和分布多变，为婴儿发作的特征， 
持续1分钟至数分钟。 EEG 缺乏特界性，可见快活动、慢波及不规则棘一慢波等。 

(4) 失神发作 （absence seizure ) :分典? S 和3、典型失神发作，临床表现、脑电图背 累活 动及发 
作期改变、预后等均有较大差异 e 

1 ) 典盤失神 发作： 儿童期起病，青舂期前停止发作。特征性表现是突然短暂的( 5 〜⑴秒)意 
i 只彪失和: lK 在进行的动作屮断，双眼茫然凝视，呼之不应，可伴简单自动性动作，如擦鼻、咐嚼、 
#咽等，或伴失张力如手中持物坠落或轻微阵挛， •般不 会跌倒，事后对发作全无记忆，每 H 可 
发作数次至数「 I 次。发作后、>:即清醒，无明显不适，可继续先前活动。醒后不能回忆。发作时 
ERG S 双侧对称 3 Hz 棘一慢综合波（图 13-1), 
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图 13-1 典型失神发作的脑电图表现 
发作时 EEG 各导联呈双侧对称 3Hz 棘一慢综合波 




2) 不典型 失神: 起始和终止均较典型失神缓慢，除意识丧失外，常伴肌张力降低，偶有肌阵 
挛。 EEG 显示较慢的 (2.0 〜 2.5 Hz ) 不规则 棘一慢 波或尖一慢波，背景活动异常。多见于有弥漫性 
脑损害患儿，预后较差。 

(5) 肌阵_发作 （myoclonic seizure ): 表现为快速、短暂、触电样肌肉收缩，可遍及全身，也可 
限于某个肌群或某个肢体，常成簇发生，声、光等刺激可诱发。可见于任何年龄，常见于预后较 
好的特发性癫痫患者，如婴儿良性肌阵挛性 癫痫; 也可见于罕见的遗传性神经变性病以及弥漫 
性脑损害。发作期典型 EEG 改变为多棘一慢波。 

(6) 失张力发作 （atonic seizure ): 是姿势性张力丧失所致。部分或全身肌肉张力突然降 
低导致垂颈（点头)、张口、肢体下垂（持物坠落）或躯干失张力跌倒或猝倒发作，持续数秒至 
1分钟，吋间短者意识障碍可不明显，发作后立即清醒和站起。 EEG 示多棘一慢波或低电位 
活动。 

2001年 ILAE 新提出了几种经过临床验证的癫痫发作 类型： 

1. 痴笑发作 G 狀⑼ n 和 Lombroso 在1971年提出痴笑性癫痫的诊断标准 ：没有 诱因的、刻 
板的、反复发作的痴笑,常伴有其他癫痫表现，发作期和发作间期 EKG 有痫样放电，无其他疾病 
能解释这种发作性痴笑。痴笑是这种发作的主要特点，也可以哭为主要临床表现，对药物耐药， 
如为合并的发作可能治疗有效。 

2. 持续性先兆 ILAE 在新癫痫分类中把持续性先兆作为癫痫•种亚型，也将其视为部分 
感觉性癫痫的同义词。从临床观点看，可分为4种亚 型:躯 体感觉（如波及躯干、头部及四肢的 
感觉迟钝 等); 特殊感觉(如视觉、听觉、嗅觉、平衡觉及味 觉)； 自-+:祌经症状明显的持续性 先兆； 
表现为精神症状的持续性先兆。 


_病或癫痛绽合祯的分类 




癫痫发作是指一次发作的全过程，而癫痫或癫痫综合征则是-组疾病或综合征的总称。 












第十三章癫 痫 


1. 与部位有关的癒病 

(1) 与年龄 Yf 关的特发性痛(痫 

1 ) 什•中央 im ; 棘波的 性 JL 童 1 瞻痛 (benign childhood epilepsy with centrotemporal spike ): 
3-13 岁起病 \ 9 〜 10 岁为发病 6 峰，出孩多见，部分患者有遗传倾向。发作表现为一侧面部或口 
角短暂的运动性发作:，常汴柩沐感觉症状 • 多在夜间发病，发作有泛化倾向。发作频率稀疏，每 
月或数月1次，少打短期内发作频繁苦： EEG 表现为在背景活动正常基础上，中央一颗区高波 
幅棘一慢波。常山_眠激活，心扩散或游走（从一侧移至另一侧) 倾向。 卡马西平或丙戊酸钠治 
疗有效，但 I 目前认为两平可能诱导脑电图出现 ESES 现象，不利于患者脑电的恢复。多数患 
者青春期_愈.、 

2) 伴响 枕区阵发性放电的良性儿童癒痛 (childhood epilepsy with occipital paroxysms ): 好发 
年龄 1~14 岁，发作开始衣现为视觉症状、呕吐，随之出现眼肌阵挛、偏侧阵挛，也可合并全面强 
直一阵挛性发作及肉动症、 1^(； 示一侧或双侧枕区阵发性高波幅棘一慢波或尖波，呈反复节律 
性发放，仅在闭眼时见到、可 选川卡 马西平或丙戊酸钠治疗。 

3) 原发性阅读性療痛：巾 阅改 诱发，无肉发性发作，临床表现为阅读时出现下颌阵挛，常伴 
有手臂的瘙誇^如继续阅读则会出现金而强直一阵挛性发作。 

(2) 症状性癫痫 

1) 颞叶癫痫 （temporal lobe epile pS > 义表现为单纯部分性发作、复杂部分性发作、继发全面性 
发作或这些发作形式组合。常在儿童或青年期起病,40%有高热惊厥史，部分患者有阳性家族 
史。根据发作起源可分为海 M 杏仁核发作和外侧颁叶发作。高度提示为颞叶癫痫的发作类 型有： 
表现自主神经和（或）精祌症状、嗅觉、听觉性(包括错觉)症状的单纯部分性发作(如上腹部胃气 
上升 感); 以消化系统自动症为突出表现的复杂部分性发作，如吞咽、咂嘴等。典型发作持续时间 
长于1分钟，常有发作后•朦胧，事后不能回忆，逐渐恢复。 EEG 常见单侧或双侧颞叶棘波，也可 
为其他异常（包括非颞叶异常）或无异常。 

2) 额叶糜痫 （fVontal lobe epilepsy ): 可发病于任何年龄，表现为单纯或复杂部分性发作，常有 
继发性全而性发作。发作持续时间短，形式刻板性，通常表现强直或姿势性发作及双下肢复杂 
的自动症，易出现癫痫持续状态。可仅在夜间入睡中发作。发作期 EEG 表现为暴发性快节律、 
慢节律、暴发性棘波、尖波，或棘慢 M 合波。 

3) 顶叶癫痫 （parietal lohc epilepsy ): 可发病于任何年龄。常以单纯部分&:感觉发作开始，而 
后继发全面性发作。视幻觉或自身认知障碍(如偏身忽略)少见。发作期 EEG 表现为局限性或 
广泛性棘波。 

4 ) 枕叶癫痫 （ mu.ipital lohe epilepsy ): 主要表现为伴有视觉症状的单纯部分性发作，可有或 
无继发性全面性发作。常和偏头痛伴发。基本的视觉发作可为-♦过性掠过眼前的视觉表现，可 
以是阴性视觉症状（盲点、黑朦)，也可为阳性视觉症状(闪光、光幻视)，还可表现为错觉 (视 错觉、 
视物大小的改变）和复杂视幻觉（丰富多彩的复杂场面)。 

5) 儿_1^卜51性进4 r 性部分持续性癒痛状态 （Kojewnikow symlrmne ): 可发生于任何年龄段，通 
常表现为部位固定的单纯运动性部分性发作，后期出现发作同侧的肌阵挛。 EEG 背景活动正常， 
苻限局性阵发异常（棘波或慢波)。常可发现病因，包括肿瘤、线粒体脑肌病和血管病等，除病因 
疾病有所进展外，癫痫综合征本身非进展性。 

6 ) 特殊促发方式的癫痫综合征；促发发作是指发作前始终存在环境或内在因素所促发的癫 
痫。发作可由 I 卜:特殊因索（不眠、戒酒或过度换气)促发，也可兩特殊感觉或知觉促发（反 射性癫 
痫)，突然呼唤促发（惊吓性療痫)。 

( 3 ) 隐源性：从痛痫发作类型、临床特征、常见部位推测其是继发性癒痫,但病因不明。 
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2. 全面性癫痫和癫痫综合征 

(1) 与年龄有关的特发性癫痫 

1) 良性家族性新生儿惊厥 (benign neonatal familial convulsions ): 常染色沐显性遗传。出生 
后2 〜 3天发病，表现为阵挛或呼吸暂停， EEG 无特征性改变，约14%忠者以 f 发展为癫痫。 

2) 良坤新生儿惊厥 （benign neonatal convulsions ): 生后5天左右起祸，表现为频繁 ifufe •暂的 
阵挛或呼吸暂停性发作， EEG 有尖波和5波交替出现。发作不反 M ， 粘神运动发育不受影响。 

3) 良性婴儿肌阵挈癒痛 （henign myoclonic epilepsy in infancy )： 1~2 岁发病 ，災性 居多，特征 
为短暂暴发的全面性肌阵挛， EEG 可见阵发性棘一慢复合波。 

4) 儿童失神性癒痫 (childhood absence epilepsy ): 发病? nb 峰 6 〜 7 岁，女孩多见， Y 了明显 的遗传 
倾向。表现为频繁的失神发作，可伴轻微的其他症状，但无肌阵挛性 失神。 EEG 示双侧同步对 
称的 3 Hz 棘一慢波，背景活动正常，过度换气易诱发痫性放电甚至发作。丙戊酸钠和拉莫三嗪 
治疗效果好，预后良好，大部分痊愈，少数病例青春期后出现 GTCS ，但少数还有失神发作。 

5) 青少年失神癫痛 (juvenile absence epilepsy ): 青春期发病，男女间无差异，发作频率少于儿 
童失神癫痫，80%以上出现全面强直一阵挛发作。 EEG 示广泛性棘一慢复合波，预后良好 3 

6) 青少 年肌阵挛癫痫 (juvenile myoclonic epilepsy ) :好 发于 8~18 岁，表现为肢休的阵挛性抽 
动，多合并全而强直一阵挛发作和失神发作，常为光敏性，对抗癫痫药物反应良好，似停药后常 
有复发。 

7) 觉 醒时全面强直一阵 挛性癫、痫 （epilepsy with generalized tonic-(_Umic seizure on awaking )： 
好发于 10 〜 20 岁，清晨醒来或傍晚休息时发病，表现为全而强直一阵挛性发作，可伴有失神或肌 
阵挛发作。 

(2) 隐源性或症状性 （cryptogenic or symptomatic ): 推测其是症状性，但病史及现有的检测手 
段未能发现病因。 

1) West . 综合 征:又 称婴儿痉挛征，出生后1年内起病，3〜7个月为发病高峰，男孩多见。肌 
阵.挛性发作、智力低下和 EEG 高度节律失调 (hypsarrhythmia) 是本病特征性三联征，典型肌阵挛 
发作表现为快速点头状痉挛、双上肢外展，下肢和躯干屈曲，下肢偶可为伸直。症状性多见，一 
般预后不良。早期用 ACTH 或皮质类冏醇疗效较好。5岁之前60% 〜 70%发作停止， 4 0%转变 
为其他类型发作如 Lennox - Gastaut 综合征或强直阵挛发作。 

2) krmox - Gastaut 综 合征: 好发于1~8岁，少数出现在青春期。强直性发作、失张力发作、肌 
阵挛发作、非典型失神发作和全面强直一阵挛性发作等多种发作类型并存，糈神发育迟滞 ， EEG 
示 棘一慢 复合波和睡眠中 10 Hz 的快节律足本综合征的•大特征，易出现癫痫持续状 
态。治疗可选用丙戊酸钠、托吡酯和拉莫 H 嗪等，大部分患儿顶 P 不良。 

3) 肌阵挛一失张力发作性癫痫 （epilepsy with myoclonic-astatic seizures ) 又称肌阵睾—粹倒 
性癫痫 : 2 〜 5岁发病，男孩多于女孩，首次发作多为全面强直一阵挛性发作，持续数月后，出现肌 
阵挛发作、失神发作和每 H 数次的跌倒发作，持续1 〜 3年。 EEG 早期表现为4 〜 7 Hz 的慢波节律， 
以后出现规则或不规则的双侧同步的 2~3 Hz 棘一慢复合波和（或）多棘一慢复合波，病程和预后 

4、疋。 

4) 伴有肌阵挛失神发作的癫痫 (epilepsy with myoclonic absences ): 约在7岁起病，男孩多见， 
特征性表现为失神伴随严重的双侧节律性阵挛性跳动。 EEG 可见双侧 N 步对称、节律性的 3 H / 
棘一慢复合波,类似失神发作，但治疗效果差，且冇精神发育不全。 

(3) 症状性或继发性 

1) :无特殊病因:① 1 ¥•发性肌阵挛性脑病 （ eai 」y myoclonic encephalopathy ): 起病于出生后 3 个 
月以内，初期为非连续的单发肌阵挛(全面性或部分性)，然后为怪异的部分发作，大设的肌阵卞 
或强直痉挛。 E 1;: G 示抑制虢发性活动，"了进展为高度节律失凋，病情严爾•，第 -年即吋死 广、 
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②伴泰 发抑制的 婴:卸 ㈣ 性臉病 （ earl〉infantile epileptic encephalopathy suppression - burst ): 
又称为大 IH 原综 iVfiH , 发卞于出生后 数月内 ，常 为强直性痉挛，可以出现部分发作，肌阵挛发作 
罕见。在沾醒和_眠状态时 l : K (; 均见阆期性暴发抑制的波形。预后不良，可出现严重的精神 
运动迟 缓及顽 W 性发作，常 4〜6个月时进展为 West 综 合征。③其他症状性全面性癫痫 c 

2 ) 特 殊综介 汕：綠隱 m n •:"]汴发于 rr •多疾病，包括以癫痫发作为表现或为主要特征的疾病， 
包括畸形 （ 胼胝 f 木发 H 小令综合征、脑回发育不企等）和证实或疑为先天性代谢异常的疾病(苯 
丙酮尿症、蜡样脂⑹齢 c m 病等) 

3. 不能确定为部分性或全面性的癫痫或癫痫综合征 

(1) 既存伞 [ f ! m •: 乂心 部分性发作 

1 ) 新生儿癒痛 (neonatal srizm.es ): 多见于未成熟儿，临床表现常被忽略。 

2) 婴儿 jUi ' H 肌阵争•性瘤痛 (severe myoclonic epilepsy in infancy ): 又称 Dravet 综合征。岀生 
后1年内发病，初期表现为令身或一 侧的 阵孪发作，以后有从局部开始的、频繁的肌阵挛，部分 
患者有局灶性发作或不典别失沖，从2岁起精神运动发育迟缓并出现其他神经功能缺失。 

3) 慢波睡阪中持续棘慢 M 合波瘤痛 (epilepsy with continuous spike-waves during slow-wave 
sleep )： fU 各种发作类型联合而成，通常是良性病程，但常出现神经精神紊乱。 

4 ) Landau - Klrffner 综合 fih 也称获得性瘛痫性失语，发病年龄3〜8岁，男多于女，隐匿起病， 
表现为语言听觉性火认及卩|发7卞语的迅速减少，本病罕见，15岁以前病情及脑电图均可有缓解。 

⑵未能确定为令而性或部分性癫痫 :包 括所有临床及脑电图发现不能归人全面或部分性 
明确诊断的病例，例如汴多睡眠大发作的病例。 

4. 特殊综合征 包栝热性惊敝、孤立发作或孤立性癫痫状态和出现在急性代谢或中毒情况 
下（乙醇、药物中靡、非酮性高血糖性昏迷)的发作。 

2001年 ILAE 新提出的几个经过临床验证的癫痫和癫痫综合征 ： 

1 . 家族性颞叶癫痫 常染 色体 显性遗传，外显率 60%， 多发生于青少年或成年早期，平均 
发病年龄 24 岁，部分患 者有 热性惊厥或热性惊厥家族史。临床多表现为颞叶起源的部分性发作。 
MRI 多正常，部分有弥漫性点状 T 2 高信 号; 连锁分析未发现与颞叶癫痫或热性惊厥已知位点相 
连锁。可选用 P 马西平、恭妥英钠、丙戊酸钠治疗，预后良好。应注意与颞叶内侧癫痫相鉴別， 
后者平均发病年龄 9 岁， 6% 有热性惊厥史，少见有家族史， EEG 常见局灶性痫样放电， MRI 示海 
马 T 2 高倍号，通常比较难治。 

2. 不同病灶的家族性部分性癫痫 常染色体显性遗传，连锁分析证实与2号染色体长臂和 
22号染色体 ql 1 〜 ql 2 区域有关，外显率62%，平均发病年龄 13 岁 （2 个月〜43岁)。临床特征为 
不同家庭成员的部分性癫痫起于不同皮质，额叶和颞叶是最常受累的区域，所有患者几乎都表 
现为单纯或复杂部分性发作。 50%~60% 患者 EEG 有发作间期痫性放电，睡眠中更易记录到，神 
经系统体格检查和影像学检杏均阴性 ◦ S 5% 〜96%对传统抗癫痫药反应良好。与以前报道的家 
族性部分性癫痫不冋的是者家庭成 W 的部分性癫痫都是起自相同的皮质区域。 

3. 婴儿早期游走性部分性发作 发病年龄 13 天〜 7 个月，发作早期表现为运动和自主神经 
症状，包栝呼吸暂停、发绀、面部潮红，后期发作多样化，可由一种发作类型转变成另一种类型 ， 1 
临床可表现为双眼斜视伴眼肌痉挛、眼睑颤搐、肢体痉挛、 m 嚼运动等，也可出现继发性全面发 
作，肌阵挛罕见，两次发作间，婴儿无精打采、流涎、嗜睡、不能吞咽。 

4- 非进行性脑病的肌阵挛持续状态 平均发病年龄为 12 个月，多有脑病和神经功能障碍， 
农现为或多或少较典•咽的部分运动性发作、肌阵挛失神及粗人•肌阵挛,肌阵挛表现为而部和(或） 
肢体远端肌肉的阵挛，初期发牛在不[_^肌肉，呈游走性和非同步性，随后出现频率不同、但节 
作一致的肌阵孪运动，在冇明显失神时更突出，慢波睡眠中失神和肌阵挛 消失。 

5 - 惊吓性癫痫1989年 NI 际分类中将其作为一种有特殊诱因的癫痫症状，在此次国际分 
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类中将其作为癫痫综合征，归于反射性癫痫中。是突然、未预料到的 JM 常 ih 坫种声音引起的 
发作，表现为惊跳，随后出现短暂、不对称性强直，多有跌倒，也可有阵挛，&作频繁，持续时间 
少于30秒。大多数患者仅对一种刺激敏感，反复刺激可能有短时间耐受, 4两平能改善 
有单侧体征、局限性神经功能损伤和局限性脑电图异常患者的发作，拉兑— T . 嗪和 a 硝西泮作 
为辅助治疗也有部分疗效，长期控制癖、翻发作比较困难，确报道木能•制伴响轻偏病 i 的惊 
吓性发作。 

第二节癫痫的诊断 

癫痫是多种病因所致的疾病，其诊断®遵循二.步原则：首先明确发作性症状是否为癫痫发 
作; 其次是哪种类型的癫痫或癫痫综合征;最后明确发作的病因是什么 

【病史和体检】 

完整和详尽的病史对癫痫的诊断、分型和鉴别诊断都:有非常 IE 毋的 意义 。由于患者发作 
时大多数有意识障碍，难以描述发作情形，故应详尽询问患者的亲屈或 M 力者。病史耑包括起 
病年龄、发作的详细过程、病情发展过程、发作诱因、是否有先兆、发作频率和治疗经过；既往史 
应包括母亲妊娠是否异常及妊娠用药史，围生期是否有异常，过去是否患过什么$要疾病，如颅 
脑外伤、脑炎、脑膜炎、心脏疾病或肝肾疾病;家族史应包括各级杂屈屮是否夼麵痫发作或与之 
相关的疾病(如偏头痛)。详尽的问诊及全身及神经系统查体是必须的— 

[ 辅助检查] 

1. 脑电图 （ EEG ) 是诊断癫痫最重要的辅助检查方法。 EEG 对发作性症状的诊断有很大 
价值，有助于明确癫痫的诊断及分型和确定特殊综合征。理论上任何一种癫痫发作都能用脑电 
图记录到发作或发作间期痫样放电，但实际工作中由于技术和操作上的局限性，常规头皮脑电 
图仅能记录到49.5%患者的痫性放电，重复3次可将阳性 率提巧 到 52 %，采用过度换气、闪光刺 
激等诱导方法还可进一步提高脑电图的阳性率，但仍有部分癫痫患者的脑电图检查始终正常。 
在部分正常人中偶尔也可记录到痫样放电，因此，不能单纯依据脑电活动的异常或正常来确定 
是否为癫痫。 

近年来广泛应用的24小时长程脑电监测和视频脑电图 （ video - EEG ) 使发现痫样放电的可 
能性大为提高，后者可同步监测记录患者发作情况及相应脑电图改变，可明确发作性症状及脑 
电图变化间的关系。 

2. 神经影像学检查 包括 CT 和 MRI ， 可确定脑结构异常或病变，对癫痫及癫痫综合征诊 
断和分类颇有 帮助， 有时可作出病因诊断 ，如 
颅内肿瘤、灰质异位等。 MKI 较敏感，特别是 
冠状位和海马体积测 S 能较好地显示海马病 
变（图 13-2)。 网际抗癫痫联盟神经影像学委 
员会于 1997 年提出以下情况应做神经影像学 
检查 :①仟 何年龄、病史或脑电图提示为部分 
性 发作; ②在1岁以内或成人未能分型的发作 
或明显的全而性 发作; ③神经或神经心理证明 
有局限性损 害; ④一线抗癫痫药物无法控制发 
作; ⑤抗癫痫药不能控制发作或发作类型有变 
化以及吋能有进行性病变者。功能影像学检 
查如 SPECT 、 PET 等能从不同的角度反映脑局 
部代谢变化，辅助癫痫灶的定位。 



图 13-2 FLAIR 像显示左侧海马硬化 


第十三章癫 痫 


【鉴别诊 b 」 

1 . 晕厥 （ synro ,)(0 为 M 血流灌注短暂全而下降，缺血缺氧所致意识瞬时丧失和跌倒。多 
有明显的诱闪，如久站、剧痛、见血、惜绪激动和严寒等，胸腔内压力急剧增高，如咳嗽、哭泣、 
大笑、用力、憋 /-c 、 彳皆他 fll 排味等也可诱发：常有恶心、头晕、无力、震颤、腹部沉重感或眼前发 
黑等先兆。9齡麻&作比较，跌倒时较缓慢，表现为面色苍白、出汗，有时脉搏不规则，偶可伴 
有抽动、尿失禁:少数 AU 片川‘出现四肢强直一阵挛性抽搐，但与痫性发作不同，多发作于意识 
丧失 10 秒钟以后， IL 持续时间短，强度较弱。单纯性晕厥发生于直立位或坐位，卧位时也出 
现发作多提示痫性发作 V ::厥引起的怠识丧失极少超过15秒，以意识迅速恢复并完全清醒 
为特点，不伴发作后总识模糊，除非脑缺血时间过长。 

2. 假性癒痛发作 ( lysemlot^pileptir seizures ) 又称癒症样发作，是一种非癫痫性的发作性疾病， 
是由心理障碍而亦脑电紊乱引起的脑部功能异常。可有运动、感觉和意识模糊等类似癫痫发作症 
状，难以区分。发作时脑电阁 I :无相成的痫性放电和抗癫痫治疗无效是鉴别的关键(表13-5)。但 
应注意， 10% 假性癒痫发作 AU 者可同吋存在真正的瘋痫， 10% 〜 20% 癫痫患者中伴有假性发作 。 


表 13-5 瘢痫发作与假性癫痫发作的鉴别 


特点 

癫痫发作 

假性癫痫发作 

发作场合 

任何怙况下 

有糈神诱因及有人在场 

发作特点 

突然刻板发作 

发作形式多样，有强烈自我表现，如闭 
眼、哭叫、手足抽动和过度换气等 

眼位 

1:脸抬起、眼球 h 帘或向一侧偏转 

眼睑紧闭、眼球乱动 

面色和黏膜 

发绀 

苍白或发红 

瞳孔 

散大、对光反射消失 

正常、对光反射存在 

对抗被动运动 

不能 

可以 

摔伤、丙咬伤、尿失禁 

可冇 

无 

持续时间及终止方式 

约1~2分钟，自行停止 

可长达数小时、需安慰及暗示 

锥体束征 

Hahinski 征常 （+ ) 

( - ) 


3. 发作性睡病 （ mm . ole psy ) 可引起意识丧失和猝倒，易误诊为癫痫。根据突然发作的不 
可抑制的睡眠、睡 眠瘫痪 、入睡前幻觉及猝倒症叫联征可鉴别。 

4. 基底动脉型偏头痛因意识障碍应与失神发作鉴别，但其发生缓慢，程度较轻，意识丧失 
前常有梦样感觉；偏头痛为双侧，多伴有眩辇、共济失调、双眼视物模糊或眼球运动障碍，脑电图 
可有枕区棘波。 

5. 短暂性脑缺血发作 （ TIA ) T 1 A 多见于老年人，常存动脉硬化、冠心病、高血压、糖尿病等 
病史，临床症状多为缺失症状(感觉丧失或减退、肢体瘫痪)、肢体抽动不规则，也无头部和颈部的 
转动，症状常持续15分钟到数小时，脑电图无明显痫性 放电; 而癫痫见于任何年龄，以青少年为 
多，前述危险因素不突出，癫痫多为刺激症状(感觉异常、肢体抽搐)，发作持续时间多为数分钟， 
极少超过半小时，脑电阁 h 多有痫性放电。 

6. 低血糖症血糖水平低于 2 mmol / L 时可产生局部癫痫样抽动或四肢强直发作，伴意识丧 
失，常见于胰岛 P 细胞瘤或 K 期服降糖药的 2 浙糖尿病患者，病史有助于诊断。 

第三节癫痫的治疗 

II 前癫痫治疗仍以药物治疗为主,药物治疗敁达到.:个 1 1的 :控制 发作或最大限度地减少 
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发作 次数; 长期治疗无明显不良 反应; 使患者保持或恢复其原存的屯刊!、心繩和社会功能状态。 
近年来抗癫痫药物 （antiepil 叩 tic dni g s，AEDs) 治疗的进步、药代动力7:监测技术的发展，新型 
AEDs 的问世都为有效治疗癫痫提供了条件。 

【 药物治疗】 

1. 药物治疗的一般原则 

(1) 确定是否用 药:人 一生中偶发一至数次癫痫的儿率尚达5%， H . 399 f 癒痫患者有自发性 
缓解倾向，故并非每个癫痫患者都需要用药。一般说来，半年内发作两次以 h 荇 ，一 经诊断明确， 
就应 用药; 首次发作或间隔半年以上发作一次者,可在告 之抗癫 痫药 " J * 能的不良反应和不经治 
疗的可能后果的情况下，根据患者及家厲的意愿，酌情选择用或不 用抗癫 痫药 

(2) 正确选择 药物： 根据癫痫发作类型、癫痫及癫痫综合征类姻选择川药/ 70%〜80%新诊 
断癫痫患者可以通过服用一种抗癫痫药物控制癫痫发作，所以治疗初始的药物选择非常关键， 
可以增加治疗成功的可能性;如选药不当，不仅治疗无效，而 R 还会异致瘤痫发作 加蛩。 2006年 
在对大董循证医学资料汇总后，国际抗癫痫联盟推出针对不同发作类咽痛痫的治疗指南，可供 
临床参考(表13-6)。该指南对临床资料的筛选十分严格，很多癫痫发作类邶由于缺乏符合条件 
的研究资料，未能确定其一线用药，在实际工作中耑要结合临床经验及患 荇个休 观察来选择药 
物。根据目前临床用药习惯，部分癫痫综合征的选药可参考表 13-7 

表 13-6 癫痫初始治疗的选药原则（根据发作类型） 


发作类型和癫痫综合征 药物 

成人部分性发作 A 级:卡 4 西平、苯妥英钠 

B 级:丙 戊酸钠 

C 级:加 巴喷丁、拉莫三嗪、奥卡丙平、苯巴比妥、托吡酯、鉍 d 烯酸 

儿童部分性发作 A 级: 奥卡西平 

B 级:无 

C 级:卡 马西平、苯巴比妥、苯妥英钠、托吡酯、丙戊酸钠 

老年人部分性发作 A 级:加 巴喷丁、拉莫三嗪 

B 级:无 
C 级: 卡马四平 


成人全面强直一阵挛发作 A 级:无 

B 级:无 

C 级: 卡马西平、拉莫三嗪、奥卡西平、苯巴比妥、苯妥英钠、托吡酯、丙戊酿钠 

儿童全而强盘一阵挛发作 A 级:无 

im ••无 

C 级: 卡马西平、苯巴比妥、苯妥英钠、托吡酯、丙戊酸钠 

儿童失神发作 A 级••无 

13 级:无 

(〕 级: 乙琥胺、拉莫三嗪、丙戊酸钠 

伴中央一颞部棘波的良性 A 级:无 
儿廉癫痫 B 级:无 

(:级：卡马 W 平、内戊酸钠 

, h.c 代及效能 该药物 ;、 v : 考虑药治疗 ;(: 级:改 

药物可考虑作为该类沏的初始单药治疗 













第十三 章 _ 痫 


表 13-7 癤痫综合征的选药原则 


癫痫综合征 

首选治疗方法及一线药物 

二线药物 

可能加重的药物 

伴中央一颁部棘波的 a 
性儿萤■痫 

多帥抗癤痫药物均 有满怠 疗效，可 
用内戍酸钠、拉莫5嗪、奥卡西平 
1 1^-!； 两平亦可选用，但可能引 
起腋电 R 1 异常加 3 L 应與注意随访 

托吡酯、左乙拉 
西坦 


伴枕叶阵发性放电的以 
性儿童癫痫 

少 数⑴用 艮马西平、拉莫三嗪、奥 
剛平 

托吡酯、左乙拉 
西坦 


原发性阅读性癫痫 

避汗诱 W ,必要时可用丙 * 酸钠、 
以硝叫泮 



部分性癫痫持续状态 

地叫汁、咪达唑仑 



良性家族性新生 J L 惊厥 

不沿治疗.必要时可用苯巴比妥、 
内戍酸钠 



良性新生儿惊厥 

同 1' 



良性婴儿肌阵孪癫痫 

1贼酿 


卡马西平、奥卡西平 

儿童失神癫痫 

内戍酸钠、拉莫三嗪、乙琥胺 


卡马西平、奥卡西 
平、苯妥英钠 

靑少年失神撷痫 

内戊酸钠、拉兑7嗪、乙琥胺 


卡马西平、奥卡西 
平、苯妥英钠 

靑少年肌阵挛癖:痫 

内'戊酸钠、拉奠 H 嗦 

左乙拉西坦、氯 
硝西泮 

卡马西平、奥卡西 
平、苯妥英钠 

觉醒时伴有全身强卩阵 
挛性发作的癫痫 

苯巴比妥 



婴儿痉挛症 

类固醇 

氣硝西泮、丙戊 
酸钠、托吡酯 

卡马西平、奥卡西平 

Lennox-Gastaul 综合征 

丙戊酸钠、托吡酯、拉莫三嗪 

氣硝西泮、左乙 
拉西坦 

长马西平、奥卡西平 

肌阵挛一失张力发作性 
癫痫 

丙戊酸钠、托吡酯、氣硝西泮 

拉莫三嗪、左乙 
拉西坦 

卡马西平、奥卡西平 

肌阵挛失祌发作性癫痫 

乙琥胺 

内' 戊酸钠、拉莫 
三嗪 

卡马西平、奥卡西平 

发性肌阵挛性脑病 

药物治疗无效 


伴鉍发抑制的 T 发性婴 
儿糜痫性脑病 

苯巴比妥 



婴儿 ffi 症肌阵挛性癫痫 

丙戊酸钠、托吡酯、氣硝西泮 

左乙拉西坦 

卡马西平、奥卡西平 

慢性睡眠屮持续棘一慢 
鉍合波癫痫 

内戊酸钠、拉莫嗦、铋硝四泮 

托吡酯、左乙拉 
西坦 

卡马西平、奥卡西平 

Lanrlau-Kleffner 综合征 

丙戊酸钠、拉莫三嗪 

托吡酯、左乙拉 
西坦 

卡马西平、奥卡西平 

仅打全曲强直一阵挛发 
作的_痫 

闪戊酸钠、卡马西平、托吡酯、拉奠 
.:嗪 

左乙拉 两坦 、奥 
倾平 


部分性癫痫 

内 戊酸钠、长马 西平、托吡酯、拉货 
7嗪、奥卡西平 

加巴喷丁、左乙拉 
两坦、苯妥英钠 
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剂 ffl 剂 ffl 剂 £1 

A B C 

图 13-3 剂量和血药浓度的关系 

A . 随着苯妥英钠用药剂 M 増加，血药浓度逐渐上升，到一定阶段，血药浓度 随矜药 增加陡然上 
升，易出现药物中毒，说明此种药物治疗剂 fi 和中漭剂 ii 接近 B . 随荇内戊酸钠用药剂佾增加，血 
药浓度以相同比例增加，安全血药浓度范围较大 C . 随荇卡马西平爪药剂 M •增加，血药浓度逐渐 
上升，到一定阶段，血药浓度上升缓慢，耑逐渐加 M 达到冇效治疗浓度 


表 13-8 抗癫痫药物的药代动力学和剂量 


药物 

生物利 

半衰期 

蛋白结 

对肝酶 

治疗血浓 

成人剂量 (mg/d) 

儿童剂量 

用度 （％) 

( 小时） 

合率 (％) 

的作用 

度 （ mg/L) 

起始 

维持 

[nig/(kg*d)] 

苯妥英钠 

85-90 

6 〜 36 与 

浓度有关 

69-96 

诱异 

10-20 

200 

300-500 

4〜12 

卡马西平 

75〜85 

8〜12 

66〜75 

诱导自 

4-12 

200 

600 〜 120() 

10〜20 





身诱导 





苯巴比妥 

8() 〜90 

37-99 

40〜60 

诱导 

15〜40 

30 

6() 〜90 

2〜5 

扑痫酮 

80〜100 

8〜15 

20〜30 

间接 

5-J2 

60 

750〜1500 

10〜25 





诱导 





内戊酸盐 


6〜20 

80-95 

抑制 

50-120 

200 

600-1800 

10〜40 

乙琥胺 

良好 

30-60 

<5 


40-150 

500 

750-1500 

10〜40 

加巴喷丁 

<60 

5~8 

<5 

无 


300 

900-1800 

25-40 

拉莫三嗪 

98 

14〜50 

55 

无 


25 

100〜300 

5~15 

非尔 M 酯 

>80 

15〜24 

20-25 

抑制 


400 

1800〜3600 

15-30 

氨己烯酸 

>60 

4〜8 

<5 

无 


500 

2000 〜 3()0() 


托吡酯 

>80 

20-30 

10-20 

抑制 


25 

75-200 

3〜6 

左乙拉西坦 

— 

6~8 

0 

无 


1000 

1000〜4000 

10-60 

唑尼沙胺 

>50 

50〜70 

50 

无 


100 

20() 〜 40() 

4~8 

奥卡西平 

— 

8〜25 

40 

弱诱导 


300 

600-1200 

20-30 

酱瑞巴林 

90 

5-6.5 


无 


150 

1 5() 〜 _ 


替加宾 

>90 

4〜13 

96 

尤 


4 

K) 〜15 



注: 农中未标注相应数字为 r:i 前尚无相关报道 


(3) 药物的用 法:用 药方法取决于药物代谢特点、作用原理及不 以反 位出现规律等，因而差 
异很大。从药代动力学角度 ，剂蛩 与血药浓度关系有三种方式，代忐性药物分別为苯妥英钠、丙 
戊酸钠和卡马西平。由图 13-3 可知 :苯妥 英钠常规剂贤无效时增加剂极 M 中毐，须非常小 心; 
丙戊酸治疗范围大，开始可给予常规剂 M ;卡马西平由于自身诱导作 j U 他代谢逐渐加快，半衰期 
缩短，需逐渐加量，1周左右达到常规剂 M 。 拉莫三嗪、托吡酯应逐渐加 V :, l 个 J 左右达治疗剂 
S ， 否则易出现皮疹、中枢神经系统不良反应等。根据药物的半衰期可将「 I 剂付 分次服用。半 
衰期长者每日1〜2次，如苯妥英钠、苯巴比 妥等; 半衰期短的药物侮 LI 服3次，抗癫痫药物的药 
代动力学和剂量见表13-8。 


血药浓度 



血药浓度 


血药浓度 
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(4) 严密观察不良反应：大多数抗癫痫药物都有不同程度的不良反应，应用抗癫痫药物前 
应检查肝肾功能和血张常规，用药后还耑每月监测血尿常规，每季度监测肝肾功能，至少持续半 
年。不良反应包彳敌、 V :异性』相关性、慢性及致畸性(表13-9)。以剂量相关性不良反应最常见， 
通常发生于用药初始或増时，兮血药浓度有关。多数常见的不良反应为短暂性的，缓慢减量 
即可明显减少.多数抗瘢痫药物为碱性，饭后服药可减轻胃肠道反应。较大剂量于睡前服用可 
减少白天镇静作川 


表 13-9 抗 癤痫药 物的不良反应 


药物 

剂 ® 相关的不良反应 

长期治疗的不良反应 

特异体质不良反应 

FDA 妊娠安 

全分级* 

卡马西平 

头视物模糊、恶心、 
闲倦、中性粒细胞减少、 
低钠血症 

低钠血症 

皮疹、再生障碍性贫 

血、 Stevens-Johnson 综 

合征、肝损害 

D 级 

a 硝西泮 

锁静（成人多见)、共济 
失调 

易激惹、攻击行为、多 
动（儿童） 

少见，偶见白细胞减少 

D 级 

苯巴比妥 

疲劳、抑郁、嗜睡、注 : S 
力涣散、多动、易激惹 
(儿] K 多见)、攻泡行为、 
记忆力卜'降 

而部粗糙、骨质疏松、 
凝冻肩、性欲缺乏 

皮疹、中毒性表皮溶解 
症、肝炎 

D 级 

苯妥英钠 

眼球以颤、共济失调、厌 
食、恶心、呕吐、攻击行 
为、巨幼红细胞性贫血 

痤疮、齿龈增生、面部 
粗糙、多毛、骨质疏松、 
小脑及脑干萎缩(长期 
使用)、性欲缺乏、维生 
索 K 和叶酸缺乏 

皮疹、周围神经病、 
Stevens-Johnson 综合 

征、肝毒性 

D 级 

扑痫酮 

同苯巴比妥 

同苯巴比妥 

皮疹、血小板减少、狼 
疮样综合征 

D 级 

丙戊酸钠 

毖颤、厌食、恶心、呕吐、 
困倦 

体重增加、脱发、月经 
失调或闭经、多囊卵巢 
综合征 

肝毒性(尤其是2岁以 
下儿童)、血小板减少、 
急性胰腺炎(罕见)、丙 
戊酸钠脑病 

D 级 

加巴喷丁 

嗜睡、头锥、疲劳、复视、 
感觉异常、健忘 

较少 

罕见 

C 级 

拉莫三嗪 

S [视、头晕、头痛、恶心、 
呕吐、困倦、共济失调、 
嗜睡 

攻击行为、易激惹 

皮疼、 Stevens-Johnson 

综合征、中毒性表皮溶 
解症、肝衰竭、再生障 
碍性贫血 

C 级 

奥 拎西平 

疲劳、困倦、复视、头晕、 
共济失调、恶心 

彼钠血症 

皮疹 

C 级 

左乙拉西坦 

头痛、闲倦、易激惹、感 
染、类流感综合征 

较少 

无报告 

C 级 

托吡酯 

厌食、汴意力、语言、记 
忆障碍、感觉异常、尤汗 

肾结石、体$下降 

急性闭角性靑光眼 
(罕见) 

C 级 


注:* FDA 妊娠安令分 级：美 阐药品和 饮品 管理局 （ FDA ) 根据药物对动物或人类所具有的不同程度的致畸性，将药 
物对 tt 娠的毖响分为/ I :级： C 级——动物研究表明，药物对胎仔冇致畸或杀死胚胎的作用，衍对孕妇没 ff 充分的对照研 
究;或对孕妇和动物都没心研究，必须经过医师评估，权衡利弊;才能使用， D 级 —— 有危氓人类胎儿的明确证据，仉在 
[ Mmm K (如存在严®的、危及生命的疾病，没 : fy 史安 全的药物可供使用，或其他药物虽安全但使用无效）孕妇用 
药益处大于危窗 


笔记 
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(5) 尽可能单药 治疗: 抗癫痫药物治疗的基本原则即是尽可能中药治疗，70%〜80%左右的 
癫痫患者可以通过单药治疗控制发作。单药治疗应从小剂 M 开始，缓慢增至能最大限度地控 
制癫痫发作而无不良反应或不良反应很轻，即为最低有效剂跫;如不能苻效控制痛痫发作，则满 
足部分控制且不出现不良反应。监测血药浓度以指导用药，减少用药过程 中的阿 H 性。 

(6) 合理的联合治 疗:尽 管单药治疗有着明显的优势，但是约20%患者在两种单药治疗后仍 
不能控制发作，此时应该考虑合理的联合治疗。所谓合理的多药联合治疗即“在最低程度増加 
不良反应的前提下，获得最大限度的发作控制”。 

下列情况可考虑合理的联合治 疗:① 有多种类型的发作;②针对药物的不陡反成，如苯妥英 
钠治疗部分性发作时出现失神发作，除选用广谱抗癫痫药外，也可合用 a 硝两泮治疗苯妥英钠 
引起的失神 发作; ③针对患者的特殊情况，如月经性癫痫患者可在月经前后 加用乙 酰唑胺，以提 
高临床 疗效; ④对部分单药治疗无效的患者可以联合用药二 

联合用药应 注意: ①不宜合用化学结构相同的药物，如苯巴比妥与扑痫_， a 硝西泮和地西 
泮; ②尽量避开副作用相同的药物合用，如苯妥英钠可引起肝肾损伤，丙戊酸可引起特异过敏性 
肝坏死，因而在对肝功有损害的患者联合用药时要注意这两种药的不良 反应; ③合并用药时要 
注意药物的相互作用，如一种药物的肝酶诱导作用可加速另一种药物的代 i 射，药物与蛋 r - i 的竞 
争性结合也会改变另一种药物起主要药理作用的血中游离浓度。 

(7) 增减药物、停药及换药 原则: ①增减 药物: 增药可适当的快，减药一定要慢，必须逐一增 
减，以利于确切评估疗效和毒副作用;② AEDs 控制发作后必须坚持长期服用，除非出现严重的 
不良反应，不宜随意减量或停药，以免诱发癫痫持续状态;③换药：如果一种-线药物已达到最 
大可耐受剂量仍然不能控制发作，可加用另一种一线或二线药物，至发作控制或达到最大可耐 
受剂景后逐渐减掉原有的药物，转换为单药，换药期间应有5〜7天的过 渡期; ④停 药:应 遵循缓 
慢和逐渐减量的原则，一般说来，全面强直一阵挛性发作、强直性发作、阵挛性发作完全控制4〜5 
年后，失神发作停止半年后可考虑停药，但停药前成有缓慢减横的过程 ，- •般不少于1〜 1.5 年无 
发作者方可停药。有自动症者可能需要长期服药。 

2. 常用的抗癫痫药 

(1) 传统 AEDs 

1) 苯妥英 （ ph en ytf > in ， PHT ) : 对 CTCS 和部分性发作有效，可加甫失神和肌阵挛发作。胃肠 
道吸收慢，代谢酶具有可饱和性，饱和后增加较小剂量即达到中毒剂量，小儿不易发现毒副反 
应，婴幼儿和儿童不宜服用，成人剂量 200 mg / d ， 加量时要慎重。半袞期长，达到稳态后成人可日 
服1次，儿童日服2次。 

2) 卡4西平 ( carhamazepine , CBZ ): 是部分性发作的_选药物，对复杂部分性发作疗效优于 
K 他 AEDs , 对继发性 GTCS 亦有较好的疗效，但可加重失神和肌阵挛发作。巾于对肝酶的 A 身 
诱导作用，半衰期初次使用时为 20-30 小时，常规治疗剂量10〜 20 mg /( kg - d ), 开始用药时清除率 
较低，起始剂量应为2〜 3 mg /( kg _ d )， 一周后渐增加至治疗剂量。治疗3〜4周后，半衰期为8〜12 
小时，需增加剂 M 维持疗效。 

3) 丙戊酸 （ valpmate ， VPA ): 是一种广谱 AED . s ， 是全 [0 性发作，尤其是 GTCS 合并典型失神 
发作的首选药，也用于部分性发作。胃肠道吸收快，可抑制肝的氧化、结合、环氧化功能，与血浆 
蛋 d 结合力高，故与其他 AEDs 有复杂的交互作用。半衰期短，联合治疗时半清除期为8〜9小时、: 
常规剂 M 成人600~] 800 mg / d ，儿童 10〜 40 mg / ( kg-d ) c 

4) 苯巴比妥 （ phenoharhilal , PB )： 常作为小儿癫痫的首选药物，较广谱，起效快，对 GTCS ff 
效好，也用于单纯及复杂部分性发作，对发热惊厥有预防作用 o 半裒期长达 37-99 小时，可用于 
急性脑损害合并癫痫或癫痫持续状态。常规剂 Q 成人60〜 901^/ d ， 小儿2〜 5 mg/(kgNU 

5) 扑痛酬 （ primidone , PMD )： 经肝代谢为抗痛作用的笨巴比妥和笨乙堪内〔醜胺。适 
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应证是 GTCS , 以及艰纯和复杂部分性发作: 

6) 乙琥胺 （ HlmsuximiU •: S \) : a 用于单纯失神发作。吸收快，约25%以原型由肾脏排泄， 
与其他 AEDs 很少相 ft 作:用 ，儿乎 不与血浆蛋白结合。 

7) 氣硝两泮（(•10山仍#1 1 11丄\2):直接作用于0:\8-4受体亚单位，起效快，但易出现耐药使作 

用下降。作为辅助⑴药，小剂 M : 常可取得良好疗效，成人试用1 mg / d ， 必要时逐渐加量 •，小 儿试用 
0.5 mg / d c • 

(2) 新沏 AEDs 

1 ) 托吡酷 （ topiramate / rPM )： 为天然单搪基右旋果糖硫代物，为难治性部分性发作及继发 
GTCS 的附加或. 中药治 疗药物，对 P I ^ nnox-Gastaut 综合征和婴儿痉挛症等也有一定疗效。半清 
除期20〜30小时常规剂成人75〜 200 mg/d ,儿童3 〜 6 mg /( kg . d )， 应从小剂量开始，在3~4周 
内逐渐增至治疗剂、 V :远期疗效好， 无明 显耐药性，大剂 M 也可用作单药治疗。卡马西平和苯 
妥英钠可降低托吡酯的血药浓度，托吡酯也可降低苯妥英钠和口服避孕药的疗效。 

2) 拉莫「‘:嗪 （ lamotrigine , ITG ): 为部分性发作及 GTCS 的附加或单药治疗药物，也用于 

Lennox - Gastaut 综合征、失祌发作和肌阵挛发作的治疗。胃肠道吸收完全，经肝脏代谢，半衰期 
14〜50 / j 、 时，合川内 戊酸 可延 K ： 70〜100 小时、 成人起始剂量 25 mgM ， 之后缓慢加量，维持剂量 
100〜 300 m g Al ;儿 it 起始剂 [!;: 21%/(44),维持剂砧5〜 15 mg /( kg . d ); 与丙戊酸合用剂量减半或更 
低，儿童起始剂 W 2〜 5 m g /( kg _ d )。 经4〜8周逐渐增加至治疗剂量。 

3) 加巴喷丁 （ gahapentimGBP ) :用于 12岁以上及成人的部分性癫痫发作和 GTCS 的辅助治 
疗。不经肝代谢，以原型由肾排泄。起始剂 jit 100 mg ,3 次/天,维持剂量900〜 1800 mg / d ， 分3次服。 

4) 非尔 M 醋 ( felhamate , FBM )： 对部分性发作和 Lennox - Gastaut 综合征有效，可作为单药治 
疗。起始剂 m 400 m g AI ， 维持 剂敁 I 800〜3600 mg / d 。 90%以原型经肾排泄。 

5) 奥卡西平 （ oxcarhaz 叩 ine ，0 XC ): 是一种卡马西平的 10- 酮衍生物，适应证与卡马西平 
同，主要用于部分性发作及继发全而性发作的附加或单药治疗。但稍有肝酶诱导作用，无药物 
代谢的肖身诱牙作用及极少药代动力学相互作用。在体内不转化为卡马西平或卡马西平环氧 
化物，对卡马西平有变态反应的患者2/3能耐受奥卡西平。成人初始剂量 300 mg / d ， 每 U 增加 
300 mg , 单药治疗剂 M : 600〜 1200 mg / d 。 奥卡西平 300 mg 相当于卡马西平 200 mg ， 故替换时用 
fi 应增加50%。 

6) 氨己締酸 ( vigahatrin ， VGB ): 用于部分性发作、继发性 GTCS 和 Lennox - Gastaut 综合征，对 
婴儿痉挛症有效，也可用于单药治疗。主要经肾脏排泄，不可逆抑制 GABA 转氨酶，增强 GABA 
能神经元作用。起始剂贽 500 mg / d , 每周增加 500 mg , 维持剂量2〜 3 g / d ， 分2次服用。 

7) 噻加宾 （ tiagahi ne ， TGB ): 作为难治性复杂部分性发作的辅助治疗。胃肠道吸收迅速，1 
小时达峰浓度。半衰期4〜13小时，尤肝酶诱导或抑制作用，但可被苯妥英钠、卡马西平及苯巴 
比妥诱导，半衰期缩短为3小时。开始剂觉 4 mg / d ， 一般用量10〜 15 mg / d 。 

8) 唑尼沙胺 （ zonisamide ， ZNS ) : 对 GTCS 和部分性发作有明显疗效，也可治疗继发全面性发 
作、失张力发作、 West 综合征、 Lennox - Gastaut 综合征、不典型失神发作及肌阵挛发作。因在欧洲 
和美国发现有些患者发坐肾结石，故已少用。 

9) 左乙拉四坦 （ Ieveliraretam , LEV ): 为吡拉西坦同类衍生物，作用机制尚不明，目前认为其 
能特异结合于突触小泡蛋 （I SV 2 A 。 对部分性发作伴或不伴继发 GTCS 、 肌阵挛发作等都有效。 
门服吸收迅速，半食期6〜8小时。耐受性好，无严重不良反应。 

10) 普瑞巴林 （ pn - ahalin )： 本药为 7 - 了酸类似物，结构4作用与加巴喷丁类似，具有 

抗糜 痫活性川(本药的抗癫痫机制尚不明确。主要用于療痫部分性发作的辅助治 疗:、 

【药物难治性癫痫】 

+ M 的癫痫发作及_痫综合征具付不同的临床特点及预后，即使是相同癫痫综合征的患 
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;者，预后也有差别。整体来说，1/3左右的癫痫患者经过一段时间的单药治疗， M ; 至小部分患者 
不进行治疗也可以获得长期的缓解。另有约1/3的患者采用单药或 者合那 的多药联合治疗，可 
以有效地控制发作，获得满意的疗效。因此70%左右的癫痫患者预后兑好_多项研究证实， 
尽管予以合理的药物治疗，另外仍然有30%左右患者的癫痫发作迁延不愈，称为难治性_痫 
(intractable epilepsy ); 难以控制的癫痫发作对患者的身体健康造成严重损畨，其病死率显著高于 
正常人群水平。 R 前对难治性癫痫尚无统一定义，国内提出的有关难治性癖:痛的定义为“频繁 
的癫痫发作至少每月 4 次以上，适当的 AEDs 正规治疗且药物浓度在苻效范 I 训以内，至少观察2 
年，仍不能控制并且影响日常生活，除外进行性中枢神经系统疾病或者颅内占位性病变者”。 

难治性癫痫的一个普遍特征是对于不同作用机制的 AEDs 都朵现一定程度的耐药性。这 
种癫痫耐药性的产生可能涉及了多种机制和多种因素。目前对于药物难治性的机制，有2种 
假说越来越受到重视，一种为目标假说 （target hypothesis ) 即认为药物作用钯点 R 标的改变，造 
成对 AEDs 的敏感性降低，可能是形成癫痫耐药的 基础； 另外一种为多药转运体假说 （muhidmg 
fsportenO , 认为由于先天或者获得性的原因导致了多药转运体的过度表达，使 AEDs 通过血 一 
脑屏障时被主动泵出增加，导致药物不能有效地到达靶点，局部的 AEDs 达不到有效治疗浓度， 
从而导致癫痫的难治性。 

一般来说，存在多种发作类型或复杂部分性发作的，比其他类迴的发作预后相对要差。对 
治疗药物反应良好、尤其是对第一种 AED 即有效者，是预后良好的重要指征 ，曱. 期就对 AED 反 
应不良者提示癫痫不容易控制。从病因学角度看，特发性癫痫预后良好，具冇病因或潜在病因 
的症状性癫痫及隐源性癫痫的整体预后较差，出现难治性的比例明显增高。由于难 治性癫 痫可 
能造成患者智能及躯体损害，并带来一系列心理、社会问题，已成为_痫治疗、预防和研究的重 
点。对于难治性癫痫应当早期识别，以便尽早采用更加积极的治疗措施，但需要认识到由于诊 
断错误、选药不当、用量不足、依从性差等因素造成的所谓“医源性难治性癫痫”。 

【 手术治疗】 

患者经过长时间正规单药治疗，或先后用两种 AEDs 达到最大耐受剂量，以及经过一次正规 
的、联合治疗仍不见效，可考虑手术治疗。同前所述，20%〜30%的癫痫发作患者用各种 AEDs 治 
疗难以控制发作，如治疗2年以上、血药浓度在正常范围之内，每月仍有4次以上发作、出现对 
AEDs 耐药者，考虑难治性癫痫。应当采用适当的手术治疗来减轻患者的发作，并有机会使患者 
获得发作的完全控制。 

手术适 应证: 效果比较理想的多为部分性发作，主要是起源于一侧颞叶的难治性复杂部分 
性发作，如致痫灶靠近大脑皮质、可为手术所及且切除后不会产生严®的祌经功能缺陷者，疗效 
较好。目前认为，癫痫病灶的切除术必须有特定的条件，基本点为:①癫痫灶定位须 明确; ②切 
除病灶应相对局限;③术后无严重功能障碍的风险。癫痫手术治疗涉及多个环节，需要在术前 
结合神经电生理学、神经影像学、核医学、神经心理学等多重检测手段进行术前综合评估，对致 
痫源区进行综合定位，是癫痫外科治疗成功与否的关键。 

常用的方法有 :①前 颞叶切除术和选择性杏仁核、海马切 除术; ②颞叶以外的脑皮质切除 
术; ③癫痫病灶切 除术; ④大脑半球切 除术; ⑤胼胝体切 开术; ⑥多处软脑膜 K 横切术。除此以 
夕卜,还有迷走神经刺激术、慢性小脑电刺激术、脑立体定向毁损术等，理论 f : 对于各种难治性瘢 
痫都有一定的疗效。 

第四节癫痫持续状态 


癒痛持续状态 （status epileplir , us , SE ) 或称肅痛状态，传统定义认为癒痛持续状态指“癒痫 
连续发作之间意识尚未完全恢复又频繁再发，或癫痫发作持续30分钟以 h 未 ri 行停止”。 冋前 
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观点认为，如果忠片出现令而强直阵挛性发作持续5分钟以上即有可能发生神经元损伤，对于 
GTCS 的患者若发作持续时间超过5分钟就该考虑癲痫持续状态的诊断，并须用 AEDs 紧急处理。 
癫痫状态是内科常见急症，广不&吋治疗可因高热、循环衰竭、电解质紊乱或神经元兴奋毒性损 
伤导致永久性脑损忠，致残率和死亡率均很高。任何类型的癫痫均可出现癫痫状态，其中全面 
强直一阵挛发作最常见,危恶性也 M 大： 

癫痫状态敁常见的原 W 足不 拾当地停用 AEDs 或因急性脑病、脑卒中、脑炎、外伤、肿瘤和药 
物中莓等引起，个別忠片原因不叫不规范 AEDs 治疗、感染、精神因素、过度疲劳、孕产和饮酒 
等均可诱发。 

【分类】 

新近研究证实：非癫痫持续状态的单个惊厥性抽搐的发作时间一般不会超过2分钟，因而 
以30分钟作为诊断时限并非很恰当，从临床实际出发，持续10分钟的行为和电抽搐活动是一 
个更符合实际的标准，而这也是要求开始静脉给药的时间点。可根据发作起始局限累及一侧 
大脑半球某个部分、或是双侧大脑半球同时受累进一步分为全面性发作持续状态 （generalized 
status epilepticus ) 4部分性发作持续状态 (partial status epilepticus ) 0 

1. 全面性发作持续状态 

(1) 全面性强直一阵挛发作持续 状态: 是临床最常见、最危险的癫痫状态，表现强直一阵挛 
发作反复发生，意识障碍伴高热、代谢性酸中毒、低血糖、休克、电解质紊乱(低血钾、低血钙）和 
肌红蛋白尿等，可发生脑、心、肝、肺等多脏器功能衰竭，自主神经和生命体征改变。 

(2) 强直性发作持续状态：多见于 Lennox - Gastaut 综合征患儿，表现不同程度意识障碍 （ 昏迷 
较少)，间有强直性发作或其他类型发作，如肌阵挛、不典型失神、失张力发作等， EEG 出现持续 
性较慢的棘一慢或尖一慢波放电。 

(3) 阵挛性发作持续 状态： 阵挛性发作持续状态时间较长时可岀现意识模糊甚至昏迷。 

(4) 肌阵挛发作持续 状态: 特发性肌阵挛发作患者很少岀现癫痫状态，严重器质性脑病晚期 
如亚急性硬化性全脑炎、家族性进行性肌 阵挛癫 痫等较常见。特发性患者 EEG 显示和肌阵挛 
紧密联系的多棘波，预后 较好; 继发性的 EEG 通常显示非节律性反复的棘波，预后较差。 

(5) 失神发作持续状态 ：主要 表现为意识水平降低，甚至只表现反应性下降、学习成绩 下降； 
EEG 可见持续性棘一慢波放电，频率较慢 （<3 Hz )。 多由治疗不当或停药诱发。 

2 . 部分性发作持续状态 

( 1 ) 单纯部分性发作持续 状态: 临床表现以反复的局部颜面或躯体持续抽搐为特征，或持续 
的躯体局部感觉异常为特点，发作时意识清楚， EEG 上有相应脑区局限性放电。病情演变取决 
于病变性质，部分隐源性患者治愈后可能不再发。某些非进行性器质性病变后期可伴有同侧肌 
阵挛。 Rasmussen 综合征（部分性连续癫痫）早期出现肌阵挛及其他形式发作，伴进行性弥漫性 
神经系统损害表现。 

(2) 边缘叶性癫痫持续 状态： 常表现为怠识障碍和精神症状，又称精神运动性癫痫状态，常 
见于颞叶癫痫，须注意与其他原因导致的精神异常鉴别。 

(3) 偏侧拙搐状态伴偏侧 轻瘫: 多发生于幼儿，表现一侧抽搐，伴发作后一过性或永久性同 
侧肢体瘫痪。 

另外，目前也倾向于吋根据是否存在惊厥性发作将癫痫持续状态分为惊厥性持续状态 
(convulsive status epilepticus , CSE ) 与非惊厥性持续状态 （ non-convulsive status epilepticus , NCSE ) c 

【治疗】 

癫痫持续状态的治疗 H 的为: 保持稳定的生命体征和进行心肺功能 支持; 终止呈持续状 
态的癫痫发作，减少癫痛发作对脑部神经元的损 畨； 寻找并尽可能根 除病因 及 诱因; 处理并 
发症。 
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1. 一般措施 

(1) 对症处理 :保持 呼吸道通畅，吸氧，必要时做气管插管或切开，尽可能对患者进行心电、 
血压、呼吸、脑电的监测，定时进行血气分析、生化全项 检查; 查找诱发_痛状态的原因并 治疗； 
有牙关紧闭者应放置牙套。 

(2) 建立静脉通 道:静 脉注射生理盐水维持，值得注意的是葡萄糖溶液能使某 些抗癤 :痫药沉 
淀，尤其是苯妥英钠。 

(3) 积极防治并发症 :脑水 肿可用20%甘露醇125〜 250 rr】l 快速静滴；预防性应用抗生素，控 
制 感染； 高热可给予物理 降温; 纠正代谢紊乱如低血糖、低血钠、低血钙、商渗状态及肝性脑病 
等，纠正酸中毒，并给予营养支持治疗。 

2 . 药物选择 理想的抗癫痫持续状态的药物应有以下特点：①能静脉 给药； ②可快速进 
入脑内，阻止癫痫 发作； ③无难以接受的不良反应，在脑内存在足够长的时间以防止再次发 
作。控制癫痫持续状态的药物都应静脉给药，难以静脉给药的患者如新牛 JL 和儿童，可以直肠 
内给药。因此，药物的选择应基于特定的癫痫持续状态类型及它们的药代动力学特点和易使 
用性。 

(1) 地西泮 治疗： 首先用地西泮10〜 20 mg 静脉注射，每分钟不超过 2 m g ，如有效，再将 
60〜 lOOing 地西泮溶于5%葡萄糖生理盐水中，于12小时内缓慢静脉滴注。儿童首次剂喆为 
0.25 〜 0.5 mg / kg ， 一般不超过 10 mg 。 地西泮偶尔会抑制呼吸，需停止注射，必耍时加用呼吸兴奋剂。 

(2) 地西泮加苯妥 英钠： 首先用地西泮 10~20 mg 静脉注射取得疗效 f ,:畔用苯妥英钠 
0.3 〜 0.6 g 加入生理盐水 500 ml 中静脉滴注，速度不超过 50 mg / min , 用药中如出现血压降低或心 
律不齐时需减缓静滴速度或停药。 

(3) 苯妥 英钠: 部分患者也可单用苯妥英钠，剂觉和方法同匕。 

(4) 10%水合氯醛:20〜 30 ml 加等量植物油保留灌肠，每 8 〜12小吋1次，适合肝功能不全或 
不宜使用苯巴比妥类药物者。 

(5) 副醛:8〜 10 ml (儿童 0.3 ml / kg ) 植物油稀释后保留灌肠。可引起剧咳，有呼吸疾病者勿用。 

经上述处理，发作控制后，可考虑使用苯巴比妥 0.1 〜 0.2 g 肌注，每日2次，巩阆和维持疗效。 

同时鼻饲抗癫痫药，达稳态浓度后逐渐停用苯巴比妥。上述方法均无效者，需按难治性癫痫持 
续状态处理。发作停止后，还需积极寻找癫痫状态的原因予以处理。对同存的并发症也要给予 
相应的治疗。 

3. 难治性癫痫持续状态 难治性癫痫持续状态是指持 续的癒 痫发作，对初期的一线药物地 
西泮、氯硝西泮、苯巴比妥、苯妥英钠等无效，连续发作1小时以上者。施痫持续状态是急症，预 
后不仅与病因有关，还与成功治疗的时间有关。如发作超过1小时，体内环境的稳定性被破坏， 
将引发中枢神经系统许多不可逆损害，因而难治性癫痫状态治疗的首要任务就足要迅速终止发 
作，可选用 F 列药 物： 

( 1 ) 异戊巴 比妥: 是治疗难治性癫痫持续状态的标准疗法，几乎都有效。成人每次 0.25 〜0.5卜 
】〜4岁的儿童每次 O . lg ， 大于4岁的儿童每次 0.2 g , 用注射用水稀释后缓慢静注，每分钟不超过 
100 mg , 低血压、呼吸抑制、复苏延迟是其主要的不良反应， N 而在使用中往往需行气管插管，机 
械通气来保证生命体征的稳定。 

(2) 咪达唑 仑:由 于其起效快，1〜5分钟出现药理学效应，5〜15分钟出现抗癫痫作用，使用方 
便，对血作和呼吸的抑制作用比传统药物小。近年来，已广泛替代异戊巴比妥，有成为治疗难治 
性癫痫状态标准疗法的趋势。常用剂 M 为首剂静注0.15〜0.2[邱/1^，然后按 0.06 〜 0.6 mg /( kg - h ) 
静滴维持。新生儿 11 『按 ().1 〜 0.4 mg /( kg 。!!） 持续静脉滴注。 

⑶内泊 酸:是 一种非巴比妥类的短效静脉用麻醉剂，能明&增强 （; ABA 能祌经递质的释 
放， nj 在儿秒钟内终止癫痫发作和脑电 | 冬 | h 的痫性放电，平均起效时问 2.6 分钟。建议剂从 
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1〜 2mg/kg 静注，继之以2〜 10m g /(k g *h) 持续静滴维持。控制发作所需的血药浓度为 2.5 ^g/ml, 
突然停用可使发作加I逐渐减俎则不出现癫痫发作的反 SL 丙泊酚可能的不良反应包括诱导 
癫痫发作，但并不常见，「1.〈I:低于推荐剂 M 时出现，还可出现其他中枢神经系统的兴奋症状，如 
肌强直、角弓反张、舞蹈 f •足徐动 症： 儿 M 静注推荐剂 M 超过24小时，可能出现横纹肌溶解、难 
治性低氣血症、酸中#、心袞等不兑反应： 

(4) 利多卡 闪：对 苯巴 比妥治 疗无效的新生儿癫痫状态有效，终止发作的首次负荷剂量为 
1〜 3mg/kg， 大多数忠片发作 P 止后仍耑静脉维持给药。虽在控制癫痫发作的范围内很少有毒副 
反应发生，但在利多卡 I則9过程中仍应注意其常见的不良 反应: 如烦躁、擔妄、精神异常、心 
律失常及过敏反应等.心脏传4阻滞及心动过缓者愤用。 

(5) 也可选用奴鉍酮、硫喷妥钠等进行治疗。 

(洪震） 


思考题 

1. 濟痫的定 义兄 什么？汁么叫锋治性巧痛? 

2 . 简述痛痈定作的分4 

3. 简述瘛痈综合征的令廷 

4. 单纯部分性艾作与 [ 杂部分性定作如河鉴别? 

5. 什么叫 失神夂作？ 

6 . 伴 中央 -一奶区找波的良性， L 皇:瘛:痫如河诊断? 

7 . l , cnnox-C ;muuu 综合 沾如 fO 对 ？ 

8 . 简述癫痛治疗的一般凉别 

9 . 什么叫 癖痛持续状态? 

in . 简述 a 痫持续 状态的 处理凉则 
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概 述 

脊髓是中枢神经系统的 氓要 组成部分，是脑干向下延伸的部分，上端于枕骨大孔水平与延 
髓相接，下端至第1腰椎下缘形成脊髓岡锥：脊髓自上而下分为31个节段发出31对脊神经， 
包括颈 （ C ) 神经8对、胸 （ T ) 神经12对、腰 （ L ) 神经5对、骶 ( S ) 神经5对、尾 （ Co ) 神经1对。脊 
髓呈前后稍扁的叫1柱形，全氏粗细不等 • 有颈膨大 （ C 5 〜 T 2) 和腰膨大 （ L 1 〜 S 2) 两个膨大部，分别 
发出支配上肢及下肢的神经根脊髓内部由灰质和白质组成，分别含有大量神经细胞核团和上 
下行传导朿，为各种运动和感觉的初级中枢和®要的反射中枢。脊髓的解剖结构及生理功能详 
见第二章第一节。 

【 脊髓损害的临尿表现] 丨 

主要为运动障碍、感觉障碍、括约肌功能障碍及其他自主神经功能障碍，前两者对脊髓病变 
水平的定位很有帮助。 

1 . 不完全性脊髓损害根据损害的部位.如前角、后角、中央管附近、侧角、前索、后索、侧索 
等，出现不同的症状和体征；脊髓半侧损害 N 引起脊髓半切综合征 （ Brown-Sequard syndrome ), 表 
现为受损平面以下同侧上运动神经元性瘫痪、深感觉障碍及对侧痛温觉障碍，详见第二章第一节。 

2. 脊髓横贯性损害在受累节段以下双侧上运动神经元瘫痪、感觉全部缺失、括约肌功能 
障碍。严重横贯性损宵急性期呈现脊髓休克 Upinal shock )， 表现为周围性瘫痪 ，一 般持续2~4周 
后，反射活动逐渐恢复，转变为中枢性瘫痪。判定脊髓横贯性损害平面主要依据感觉障碍平面、 
反射改变及节段性症状，如根痛或根性分布感觉障碍、节段性肌萎缩、腱反射缺失等。高颈段、 
颈膨大、胸段、腰膨大、脊髓關锥各脊髓节段和马尾损害分别有不同的症状和体征，详见第二章 
第一节。 

【 脊髓疾病的定性】 

各种脊髓疾病所引起的脊髓损害常炅有特殊的好发部位，因此，确定了病变在脊髓横断面 
匕的 位置及其所在解剖居次以后，就可以大体上推测出病变的性质，再通过临床的特殊检查及 
实验室检查便可确立病因诊断。 

1. 从病变所在脊髓横断面上的位置来判断 

( 1 ) 后根： 神经纤维瘤、神经根炎（带状疱疹)、椎间盘后突、继发性椎管狭窄。 

(2) 后根及后 索:脊 髓肿瘤、脊髓痨、多发性硬化、脊髓血管性病变。 

(3) 后索、脊髓小脑朿及侧 索:遗 传性共济失调症。 

(4) 后索及 侧索: 亚急性联合变性、结核性脊膜脊髓炎。 

(5) 侧索及前角.•肌萎缩侧索硬化、后纵韧带骨化、颈椎病。 

(6) 前角及 前根： 脊髓灰质炎、流行性乙型脑脊髓炎、脊髓前动脉综合征。 

(7) 脊髓中央灰质及前角 ：脊髓 空洞症、脊髓血肿、脊髓过伸性损伤、髓内肿瘤。 

⑻脊髓 半切： 脊髓髓外肿瘤、脊髓损伤、脊柱结核。 

(9) 脊髓 横切： 脊髓外伤、横贯性脊髓炎、脊髓] K 迫症晚期、硬脊膜外脓肿、转移癌、结核等。 

2 . 从病变所在的解剖层次上来判断 

⑴髓内病变 ： 脊髓炎、脊髓血管病、血管畸形、代谢或维生素缺乏导致的脊髓病变、脊髓空 
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洞症、室管膜瘤、星形细胞瘤、血管网织细胞瘤。 

(2) 髓外硬脊膜内病 变:神 经鞘瘤、脊膜瘤。 

(3) 硬脊膜外病 变:脊 索瘤、转移癌、脂肪血管瘤、脓肿等： 

第一节 急性脊髓炎 

急性脊髓炎 (acute myelitis ) 是指各种感染后引起自身免疫反 LlZ 所致的急性横性脊髓炎性 
病变，又称急性横贯性脊髓炎，是临床上最常见的一种脊髓炎，以病损 fMflf 以 F 肢休_痪、传导 
束性感觉障碍和尿便障碍为特征。 

【病因与发病机制】 

病因不明，包括不同的临床综合征，如感染后脊髓炎和疫 m 接种后脊髓炎、脱髓鞘性脊髓炎 
(急性多发性硬化)、坏死性脊髓炎和副肿瘤性脊髓炎等。多数患者在出现舒髓症状前1〜4周有 
发热、上呼吸道感染、腹泻等病毒感染症状，但其脑脊液未检出病岛抗体，脊髓和脑脊液中未分 
离出病毒，推测可能与病毒感染后自身免疫反应荷关，并非直接感染所致，为廿:感染性炎症性脊 

髓炎 (myelitis of noninfectious inflammatory type )。 

[病理] 

病变可累及脊髓的任何节段，但以胸髓 （ T 3 〜 5) 最为常见，其原因为该处的血液供应不如 
他处丰富，易于 受累； 其次为颈髓和腰髓。急性横贯性脊髓炎通常局限于1个节段，多灶融合 
或多个节段散在病灶较 少见; 脊髓内如有2个以上散在病灶称为播散性脊髓炎。肉眼可见受 
累节段脊髓肿胀、质地变软，软脊膜充血或有炎性渗出物。切面可见病变脊髓软化、边缘不淸、 
灰质与白质界限不清。镜下可见软脊膜和脊髓内血管扩张、充血，血管周 m 炎症细胞浸润，以 
淋巴细胞和浆细胞为主。灰质内神经细胞肿胀、尼氏小体溶解，并吋出现细胞破碎、溶解、 
消失； 白质内髓鞘脱失和轴索变性，病灶中可见胶质细胞增生，脊髓严®损宵时可软化形 
成空腔。 • 

【临床表现】 

本病吋见于任何年龄，但以青壮年多见。男女发病率无明显差异。发病前1〜2周常有上呼 
吸道感染、消化道感染症状，或有预防接种史。外伤、劳累、受凉等为发病诱因急性起病，起病 
时有低热，病变部位神经根痛，肢体麻木无力和病变$段朿带感;亦存忠者无仟何其他症状而突 
然发生瘫痪：大多在数小时或数日内出现受累平面以下运动障碍、感觉缺失及膀胱、直肠括约 
肌功能障碍。以胸段脊髓炎最为常见，尤其是 T 3〜5 节段，颈髓、腰髓次之。 

1 . 运动障碍急性起病，迅速进展，早期为脊髓休克期，出现肢 体瘫痪 、肌张力减低、腱反射 
消失、病理反射阴性。 一 般持续2〜4周则进入恢复期，肌张力、腱反射逐渐增萵，出现病理反射， 
肢体肌力的恢复常始于下肢远端，然后逐步上移。脊髓休克期长短取决于脊髓损害严重程度和 
有无发生肺部感染、尿路感染、报疮等并发症。脊髓严重损伤时，常导致屈肌张力增高。下肢任 
何部位的刺激或膀胱充盈，均可引起下肢屈曲反射和痉挛，伴有出汗、竖毛、尿便自动排出等症 
状，称为总体反射，常提示预后不良。 

2 . 感觉障碍病变节段以下所有感觉丧失，在感觉缺失平面的上缘可有感觉过敏或束带 
感; 轻症患者感觉平面可不明显。随病情恢复感觉平而逐步下降，但较运动功能的恢复慢 H 

3 . 自主神经功能障碍早期表现为尿潴留，脊髓休*期膀胱容显吋达 1000 ml ， 呈尤张 力性 
神经源性膀胱，因膀胱充盈过度，4出现充盈性尿失禁,随着脊髓功能的恢 M ,膀胱容敁缩小， 
尿液充盈到300〜 400 m ] 即自行排尿称为反射性神经源性膀胱，出现充溢件尿失禁。病变平而以 
下少汗或无汗、皮肤脱屑及水肿、指(趾) If 1 松脆和角化过度等病变平面以 I :可有发作性出汗 
过度、皮肤潮红、反射性心动过缓等，称为 A 杖神经反射诗常 (autonomic dysreflexia ), 
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【 辅助 检查] 

1 . 脑脊液检查 IK 颈试验通畅 . 少数病例脊髓水肿严重可有不完全梗阻。脑脊液压力正常， 
外观无色透明，细胞数和蛋 ri 》 v : 正常或轻度增高，以淋巴细胞为主，糖、氯化物正常。 

2. 电生 理检查 

(1) 视觉诱发屯位 （ YKP ): |1:常，可作为与视神经脊髓炎及多发性硬化的鉴别依据。 

(2) 下肢沐感诱发电位 ( SKP )： 波幅可明显减低。 

(3) 运动诱发电位 ( MKP ) 详常，可作为判断疗效和预后的指标。 

(4) 肌电 I 冬 I :吖正常或 M 火神经改变: 

3. 影像学检查竹注\线平片正常：苦脊髓严重肿胀， MRI 显示病变部脊髓增粗，病变节 
段髓内多发片状或较弥敗的 t 2 GGy •，强度不均，可有融合（图14-1)。部分病例可始终无异常。 



图 14-1 急性脊髓炎的 MR 1 表现 
A . \\ 加权像 敁示上 胸段水平脊 髓局限 性增粗，呈较低信号 
B . T 2 加权像显示相应节段呈较高信号 


【 诊断及鉴别诊断】 

1 . 诊断 根据急性起病，病前有感染或预防接种史,迅速岀现的脊髓横贯性损害的临床表 
现，结合脑脊液检丧和 MRI 检查，诊断并不难。 

2. 鉴别诊断 耑 h ；j 下列疾病鉴別 ： 

(1) 视神经脊髓 炎：属 F 脱髓鞘疾病，除有横贯性脊髓炎的症状外 ，还 有视力下降或 VEP 异 
常，视神经病变可出现在脊髓症状之前、同时或之后。 

( 2 ) 脊髓血管病 

1 ) 缺血性 •. 脊髓前动脉闭塞综合征容易和急性脊髓炎相混淆，病变水平相应部位出现根痛、 
短时间内出现截摊:、痛温觉缺失、浓便障碍，但深感觉保留。 

2 ) 出 血性： 脊髓出血少见，多由外伤或脊髓血管畸形引起，起病急骤伴有剧烈背痛，肢体瘫 
痪和尿便潴留。可呈血性脑脊液， MR 1 检査苻助干诊断、、 

(3) 亚急性坏死性脊髓炎 (suharute necroiir myelitis ) :较 多见于50岁以 I :男性，缓慢进行性 
加重的双 K 肢无力、腱反射亢进、锥体束征阳性,常伴有肌肉萎缩，病变平面以下感觉减退。随 
病怙进展，症状逐渐加棗而出现完全性截瘫、尿便障碍，肌萎缩明显，肌张力减低、反射减弱或缺 
失.脑脊液蛋 r I 增高，细胞数多为正常。脊髓碘油造影可见脊髓表面有扩张的血管。此病 可能 
足-种脊髓的血栓性静脉炎，脊髓血管 造影可 明确沴断。 
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(4) 急性脊髓压迫症 :脊柱 结核或转移癌，造成椎体破坏.突然塌陷咖」 K 迫符髓，出现急性横 
贯性损害。脊柱影像学检查可见椎体破坏、椎间隙变窄或椎休寒性脓肿等改变，转移癌除脊柱 
影像学检查外可做全身骨扫描。 

(5) 急性硬脊膜外 脓肿: 临床表现与急性舒髓炎相似，但符化脓性病灶及感染病史,病变部位有 
压痛，椎管有梗阻现象，外周血及脑脊液白细胞增高，脑脊液蛋白含锨明显升可帮助诊断。 

(6) 急性炎症性脱髓鞘性多发性神 经病: 肢体呈弛缓性_痪，末梢咽感觉障碍，可伴脑神经 
损害，括约肌功能障碍少见，即使出现一般也在急性期数天至1周内恢乂： 

(7) 人类 T 淋巴细胞病毒】型相关脊髓病 （ HTLV -1 associated myelopathy ， HAM )： 足人类 T 
淋巴细胞1型病毒慢性感染所致的免疫异常相关的脊髓病变，以缓慢进行性截瘫为临床特征。 

【治疗】 

急性脊髓炎应早期诊断、早期治疗、精心护理，早期康鉍训练对预后也十分 m 要。 

1. 一般治疗加强护理，防治各种并发症是保证功能恢复的前提。 

(1) 高颈段脊髓炎有呼吸困难者应及时吸氧，保持呼吸道通畅，选用苻效抗生索来控制感 
染，必要时气管切开行人工辅助呼吸。 

(2) 排尿障碍者应保留无菌导尿管，每4〜6小时放开引流管1次。当膀胱功能恢复，残余尿 
量少于 100 ml 时不再导尿，以防膀胱挛缩，体积缩小。 

(3) 保持皮肤清洁，按时翻身、拍背、吸痰，易受压部位加用气垫或软垫以防发生压疮。皮肤发 
红部位可用10%酒精或温水轻揉，并涂以3.5%安息香酊,有溃疡形成者应及时换药，应用压疮贴膜。 

2 . 药物治疗 

( 1 ) 皮质类同醇 激素: 急性期，可采用大剂盘甲泼尼龙短程冲击疗法，500〜 lOOOmg 静脉滴 
注，每日1次，连用3〜5天,有可能控制病情进展，也可用地塞米松10〜 20 mg 静脉滴注，每日1次， 
7〜14天为一疗程。使用上述药物后改用泼尼松口服，按每公斤体亟 lmg 或成人每日剂量 60 m g , 
维持4〜6周逐渐减量停药。 

(2) 大剂董免疫球蛋 内：每 H 用 S 可按 0.4 g/kg 计算，成人每次用 M —般 20 g 左冇，咏滴注， 
每日1次，连用3〜5天为一疗程。 

(3) 维生素 B 族 :有助 于神经功能的恢复。常用维生素 B , lOOmg ， 肌内 注射； 维生素 B 12 
500〜 lOOOpg ， 肌内注射或静脉给药，每天1〜2次。 

(4) 抗生素 :根据 病原学检查和药敏试验结果选用抗生素，及时治疗呼吸道和泌嵌系统感 
染，以免加重病情。抗病毒可用阿昔洛韦、更昔洛 韦等。 

(5) 其他: 在急性期可选用血管扩张药，如烟酸、尼莫地平。神经营养药，如•:磷酸腺背、胞 
磷胆碱，疗效未确定。双下肢痉挛者可服用巴氣芬5〜 10 mg ， 每天2〜3次。 

3. 康复治疗早期应将瘫痪肢体保持功能位，防止肢体、关节痒_孪和关 T / 挛缩，促进肌力恢 
复，并进行被动、主动锻炼和局部肢体按摩。 

【预后】 

预后取决于脊髓急性损害程度及并发症情况。如无严甫并发症，多于3〜6个月内基本恢笈， 
生活自理。完全性截瘫6个月后肌电图仍为失神经改变、 MRI 显示髓内广泛信号改变、病变范 
闱累及脊髓节段多且弥漫者预后不良。合并泌尿系统感染、压疮、肺部感染常影响恢复，遗留后 
遗症。急性 h 升性脊髓炎和高颈段脊髓炎预后差，短期内可死于呼吸循环袞竭： 

第二节脊髓压迫症 

脊髓作:迫症 mpressive myelopathy ) 是一绀椎1卽、]或椎骨占位件病变所引起的脊髓受汗:综合 
征，随病变进展出现脊髓半切综合征、横贯性损害及椎管梗阻，脊神经根和血赞吋不同程度受累、、 
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【 病因及 发病机制】 

1. 病因 

(1) 肿 瘤：常 见 ，约山 •木病的1/3以 h , 绝大多数起源于脊髓组织及邻近结构。位于髓外硬膜 
内最常见的是神经銷膜瘤，脊備内肿瘤以神经胶质细胞瘤常见，硬膜外以转移瘤多见，脊柱恶性 
肿瘤可沿椎管周 m 静脉从 k 犯竹髄，淋巴瘤和白血病少见。 

(2) 炎症 ： frm ii : 特兄性炎症、结技性脑脊髓膜炎、严重椎管狭窄、椎管内反复注药以及多个 
椎间盘病变、反乂 r . 水和竹髓 麻醉 等可导致蛛网膜粘连或压迫血管影响血液供应，引起脊髓、神 
经根受累 症状; 结核和夼化:虫等引起慢性肉芽肿、蛛网膜炎和蛛网膜囊 肿等; 化脓性炎症血行 
播散可引起急性硬脱外或硬股下脓肿 

(3) #柱外伤：如竹折、脱位及椎管内血肿形成。 

(4) 脊柱返行性病变 ：如 推问盘突出、后纵韧带钙化和黄韧带肥厚等均可导致椎管狭窄。 

(5) 先天性疾病：如颅底 R 陷症、环推枕化、颈椎融合畸形、脊髓血管畸形等。 

(6) 血液 疾病： 血小板减少症等存在凝血机制障碍的患者腰穿后可致硬膜外血肿致使脊髓 
受压。 

2. 发病机制脊髓受叫¥期吋通过移位、排挤脑脊液和表面静脉血流得到代偿，外形虽有 
明显改变，但神经传异径路汴未屮断，可不出现神经功能受累的 表现; 后期代偿可出现骨质吸 
收，使局部椎管扩大，此时迪常有明显的冲经系统症状和体征。脊髓受压产生病变的性质和速 
度可影响代偿机制发挥的程度，急性报迫通常无充分代偿时机，脊髓损伤 严重; 慢性受压时能充 
分发挥代偿机制，损伤相对较轻,预后较好：病变部位对损伤后果亦有影响，如髓内病变直接侵 
犯神经组织，症状川现 较早； 髓外硬膜外占位性病变由于硬脊膜阻挡，脊髓受压较硬膜内病变 
轻; 动脉受压供血+足可引起脊髓变性蒌缩，静脉受压淤血则导致脊髓水肿。 

【 临床表现】 

1. 急性脊髓压迫症急性发病，进展迅速，常于数小时至数日内脊髓功能完全丧失 。 多表现 
脊髓横贯性损害，出现脊髓休克，病变水平以下呈弛 缓性瘫 .痪，各种感觉及反射消失，尿便潴留。 

2 . 慢性脊髓压迫症病情缓慢进展，早期症状和体征可不明显。通常可分为三期:①根痛 
期:表 现为神经根痛及脊膜的刺激 症状; ②脊髓部分受 压期: 可表现为脊髓半切综合征;③脊髓完 
全受 压期： 出现符髓完全横贯性损害的症状和体征。三期表现并非截然分开，常有重叠，界限不清。 

慢性脊髓压迫症的主要症状和体征 如下： 

(1) 神经根症 状:病 变较小，压迫尚未及脊髓，仅造成脊神经根的刺激现象。其主要表现是 
根痛或局限性运动障碍。疼痛部位间定，局限于受累神经根分布的皮节区域。疼痛剧烈难忍， 
被描述为电击样、烧灼样、刀割样或撕裂样，咳嗽、排便和用力等增加腹压的动作均可使疼痛加 
剧，改变体位可使症状减轻或加重，有时出现相应节段朿带感。随着病情进展，神经根症状可由 
一侧、间歇性转变为双侧、持续性。早期可发现感觉过敏带，后期为节段性感觉缺失。病变位于 
脊髓腹侧者可无根痛症状，弘期可出现前根刺激症状，表现为相应支配肌群的肌束颤动，以后出 
现肌无力和肌萎缩。这些曱•期症状的分布部位对脊髓受压的定位诊断很有价值。 

(2) 感觉 障碍： 脊髓丘脑束受累产生对侧躯体较病变水平低2〜3个节段以下的痛温觉减退 
或缺失，受压平面高#症状明显。脊髓感觉传异纤维有一定的排列顺序，有助于髓内外病变鉴 
別。髓外病变感觉障碍1:1下肢远端向 h 发展至受版节段;髓内病变早期出现病变节段支配区分 
离性感觉障碍，累及脊髓[ I 脑束时感觉障碍自病变节段向下发展，鞍区 （ S 3 〜 5) 感觉保留至最后 
受累，称为 “ 4鞍问避”.后索受累产生病变水平以下同侧深感觉减弱或缺失。晚期表现脊髓横 
货性损害，病变水平以下各种感觉缺失。 

(3) 运动 障碍: --侧锥休朿受 FR 引起病变以下同侧肢体痉挛性瘫痪，肌张力增离、腱反射亢 
进并出现病理征;双侧锥体电受 fK 初期双 F 肢 M 仲盘样痉挛性瘫痪，晚期 S 屈曲样痉挛性瘫痪。 






第十四章脊髓疾病 


脊髓前角及前根受压可引起病变节段支配肌群弛缓性_痪，伴肌啦以:麵和肌蒌缩。 

(4) 反射 异常: 受压节段只根、前根或前角受累时出现病变节段腿反射减弱或缺失;腹壁反 
射和提睾反射 缺失; 锥体束受累出现损害平面以下同侧腱反射亢进并出现病观反射^ 

(5) 自主神经症状 :髓内 病变时括约肌功能障碍较早出现， N 锥以 k 病变¥-期出现尿潴留和 
便秘，晚期出现反射性 膀胱； 圆锥、马尾病变出现尿便失禁，病变水 f •以 F 血符运动和泌汗功能 
障碍，可见少汗、无汗、皮肤干燥及脱屑，指（趾）甲失去光泽，皮下绀织松弛，容易发牛:伍迫性溃 
疡(压疮)。 C8-T1 的灰质侧角内有交感神经的睫状体脊髓中枢，损 U? 时产屮 Humer 综合征，为 
一有价值的定位体征。 

(6) 脊膜刺激 症状: 多因硬膜外病变引起，表现为脊柱局部 H 发痛、 HI 】山•痛，活动受限如颈部 
抵抗和直腿抬高试验阳性等。 

【辅助检查】 

欲确定病变的节段、性质及压迫程度，除根据临床神经系统的症状、体征外，常常耑借助于 
适当的辅助检查。 

1 . 脑脊髓检查脑脊液常规、生化检查及动力学变化对确定脊髓 m 迫疤和脊髓受压的程度 
很有价值。如病变造成脊髓蛛网膜下腔堵塞时，在堵塞水平以下的甩力很低其至测不出，部分 
堵塞或未堵塞者压力正常甚至增高。压颈试验可证明冇无椎管梗阻，但试验正常不能排除 梗阻; 
如压颈时压力上升较快、解除压力后下降较慢，或上升慢下降更慢提示不完全梗阻。椎管严重 
梗阻时脑脊液蛋白一细胞分离，细胞数正常，蛋 白含铀 超过 10g/L 时，故色的脑脊液流出后自动 
凝结，称为 Fmin 征。通常梗阻愈完全、时间愈长、梗阻的平而愈低，蛋内穴 M 愈高。在梗阻平面 
以_卜1要穿放出脑脊液和压颈试验可能会造成占位性病灶移位使症状加重， 成予 注意。怀疑硬脊 
膜外脓肿时切忌在脊柱压痛处腰穿，以防导致蛛网膜下腔感染。 

2 . 影像学检查 

(1) 脊柱X线 平片: 可发现脊柱骨折、脱位、错位、结核、骨质破坏及椎管 狹窄; 椎弓根变形或 
间距增宽、椎间孔扩大、椎体后缘凹陷或骨质破坏等提示转移癌。 

(2) CT 及 MRI: 可显示脊髓受压， MR1 能清晰显示椎管内病变的性质、部位和边界等（图14-2)。 




图 14-2 MRI 显示髓外硬膜下肿物压迫颈髓 
A. T, 加权像 B. T 2 加权像 

⑶椎管造 影：町 显不椎管梗阻界面，椎管完全梗阻时 h 行造影只敁示迫件病变 F 界， K 
行造影可 M 示病变卜.界〜无 MRI、CT 设备的跋疗单位，叶借此帮助诊断, 
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(4) 核水士 I描： 心: 川 Tr 或 (痕 化钠 )10mCi， 经 腰池穿刺注入，半小时后作脊髓全长扫描 
能较准确判断阻 准部位忠 / t 痛泞 小，不良反应也少。 

【 诊断 及鉴别 诊断] 

1 . 诊断 n ' A ； 明 确竹髓 损; h : 为迫性或非压迫性;再确定脊髓受压部位及平面，进而分析 
压迫是位于髓内、髓外硬股内还沾硬股外以及 「 i 迪的 程度; 最后确定压迫性病变的病因及性质。 

(1) 纵向定 位：拟 倨竹髓各以段病变特征确定（如本章第一节所述)。早期节段性症状如神 
经根痛、感觉减退 K 、腿反射改变和肌甚缩、棘突压痛及叩击痛，尤以感觉平面最具有定位意义， 
MRI 或者脊髓造彩吋辅助定 R 

(2) 横向 定位： K 分病变 R P 髄内、髓外硬膜内或硬膜外，见表 14-1 c 


表 14-1 髓内 、髓外硬膜内及硬膜外病变的鉴别 



随内病变 

髓外硬膜内病变 

硬膜外病变 

早期症状 

多为仅侧 

H —侧，很快进展为双侧 

多从一侧开始 

神经根痛 

少见，部位+明确 

早朗常 有，剧烈，部位明确 

早期可有 

感觉障碍 

分離 

传导朿性，开始为一侧 

多为双侧传导朿性 

痛温觉障碍 

n k 向下发展，头侧通 

自下向1:发展，尾侧重 

双侧自下向上发展 

脊髓半切综合征 

少见 

多见 

可有 

节段性肌无力和蒌缩 

¥期出现.广泛明显 

少见，局限 

少见 

锥体朿征 

+明显 

¥期出现，多自一侧开始 

较早出现，多为双侧 

括约肌功能障碍 

曱-期出现 

晚期出现 

较晚期出现 

棘突压痛、叩痛 


较常见 

常见 

椎管梗阻 

晚期出现，不明显 

早期出现，明显 

较早期出现，明显 

脑脊液蛋内增离 

不明显 • 

明显 

较明显 

脊柱X线平片改变 

无 

可有 

明显 

ff 髓造影充盈缺损 

脊髓梭形膨大 

杯 u 状 

锯齿状 

MRI 

脊髓梭形膨大 

髓外肿块及脊髓移位 

硬膜外肿块及脊髓移位 


(3) 定性诊断 :髓内 和髓外硬膜内病变以肿瘤最常见。脊髓蛛网膜炎导致的病损常不对称， 
症状时轻时重，感觉障碍多呈根性、节段性或斑块状不规则分布，压颈试验可有梗阻，蛋白含量 
增高; 椎管造影显/」、•造 影剂呈 滴状或斑块状分布。硬膜外病变多为转移癌、椎间盘(腰段、颈下段) 
突出。转移癌进展较快，根痛及骨质破坏明显。急性压迫多为外伤性硬膜外血肿、硬膜外脓肿， 
前者进展迅速，后者常伴感染的症状和体征。 

2 . 鉴别诊断 

( 1 ) 急性脊 髓炎： 急性起病，病前多有感染或预防接种史，数小时或数日内出现脊髓横贯性 
损害，急性期脑脊液动力学试验一般无梗阻，脑脊液 H 细胞增多，以单核和淋巴细胞为主，蛋白 
质含 M 正常或轻度增高，脊髓 MRI 有助于鉴别。 

( 2 ) 脊髓空 洞症： 起病隐匿，病程时间长，症状多见于下颈和上胸脊髓节段，亦可扩延至 
延髓。典®表现为病损节段支配区皮肤分离性感觉障碍,病变节段支配区肌萎缩,神经根痛少 
见，皮肤费养障碍改变明显、 MKI 可显示脊髓内长条形空洞、、 

(3) 亚急性联合 变性： 多呈缓慢起病，出现脊髓0索 、侧 索及周_申经损害体征。血清中维 
生水 • B 12 缺乏、冇恶件贫血择可确定诊断。 

[ 治疗】 

1 . 脊髓; K 迫症的治疗原则是尽快去除病因,可行手求治疗者应及罕-进行，如切除椎管内占 
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位性病变、椎板减压术及硬脊膜锻切开术。恶性肿瘤或转移癌可酌怙丁•术、放疗或化疗。硬膜 
外脓肿予以椎板切除清除脓肿并长期抗感染治疗。对于脊髓出血以支持治疗为主，一般不采用 
手术治疗，如果由于血管畸形所致的出血，可行选择性血管造影明确邰位，考虑外科手术或介入 
治疗。 

2. 急性脊髓压迫更需抓紧时机，在起病6小时内减压，如硬脊膜外脓肿:紧急手术并给予 
足量抗生素，脊柱结核在行根治术同时给予抗结核治疗。 

3. 瘫痪肢体应积极进行康复治疗及功能训练，长期卧床者应防治泌尿系感染、/ R 疮、肺炎和 
肢体挛缩等并发症。 

【预后】 

脊髓压迫症预后的影响因素很多，如病变性质、舒髓受损程度及治疗时机等_髓外硬膜内 
肿瘤多为良性，手术彻底切除预后 良好; 髓内肿瘤预后较差。 M 常受 fii 时间愈短，脊髓功能损害 
越小，越可能恢复。急性脊髓压迫因不能充分发挥代偿功能，预后 较差： 

第三节脊髓蛛网膜炎 

脊髓蛛网膜炎 (spinal arachnoiditis ) 是因蛛网膜增厚与#髓、脊神经根粘连，或形成诞肿阻塞 
脊髓腔导致脊髓功能障碍的疾病。 

【病因与发病机制】 

1 . 感染性可原发于脊柱结核、硬膜外脓肿和脑膜炎等，也可继发于流感、伤寒、产裤感染等。 

2. 外伤性脊髓损伤、反复腰穿等，可产生脊髓、软脊膜、蛛 网膜 和硬脊膜不同程度的撕裂、 
出血，导致蛛网膜增厚与脊髓粘连或形成囊肿。 

3 . 化学性鞘内注射药物或脊髓造影所用的碘油刺激所致。 

4. 其他如脊髓空洞症、脊髓肿瘤、椎间盘突出、脊柱先天畸形等。 

【病理】 

病变以胸、腰段多见。蛛网膜呈乳白色、混浊、不规则增厚，或为瘢痕组织，可与脊髓、软脊 
膜、神经根和血管发生粘连并伴有血管增生。仅累及1〜2个节段为局限性；多个节段呈散在分 
布为弥 漫型; 如粘连累及增厚的蛛网膜形成囊肿则为囊肿型。 

【临床表现】 

多为慢性起病，逐渐进展，少数可急性或亚急性起病。因累及部位不 R ，临床表现呈多样性， 
可为单发或多发的神经根痛，感觉障碍多双侧不对称，常呈神经根型、节段 M 或斑块状不规则分 
布。运动障碍为不对称的单瘫、截瘫或四肢瘫。局限型症状常较轻，弥漫型则较東，锻肿型脊髓 
蛛网膜炎4脊髓肿瘤的临床表现相似。病程可有缓解或加剧。 

[ 辅助检查] 

1. 脑脊液检查脑脊液初压较低，弥漫型和诞肿型可导致椎管完全阻塞。脑脊液呈淡黄色， 
淋巴细胞数接近正常而蛋內显著增高，甚至脑脊液流出后口 J 內动凝固，呈 Fmin 征。 

2. 椎管造影可见椎管腔呈不规则狭窄，碘油呈点滴状或串珠状分布，囊肿塑则表现为杯 
口状 缺损。 

3- MRI 能明确囊肿性质、部位、大小，并能了解病灶对周围重要组织的损害情况。 

【诊断及鉴别诊断】 

1 . 诊断根椐慢性起病，既往病史，临床症状的多样性，体征一般+对称，病稈有波动，腰穿 
及造影结果分析可作出诊断。 

2. 鉴别诊断 

( 1 ) 脊髓 肿瘤: 起病缓慢，冇进行性脊髓受压症状，并 々受压 的脊髓 P 段相对应、脑脊液打 
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时呈淡黄色， MKI 增强彳 • I 描 ftffi 符造影有助鉴别。但囊肿型脊髓蛛网膜炎与脊髓外硬膜内肿瘤 
在术前不易鉴别 

(2) 颈椎间盘突 出：多 见 T 中、老年人，单侧或双侧上肢根性疼痛常见，手或前臂可有轻度的 
肌萎缩及病理反射腕竹液蛋 Tl 0£常或轻度増高，细胞数正常。颈椎平片可见病变椎间隙狭窄， 
颈椎生理弯曲消失 MHI 可见颈椎间盘突出、椎间孔狹窄。 

(3) 多发性硬化：通常为亚:^性起病.多呈缓解和复发病程，有两处或多处病变的体征，头颅 
ct 、 mri 提示脑 n 质、脑 r 和小肭等多处病灶。 

【 治疗】 

病因治疗，如抗感染或抗结核治疗等：弥漫型或脑脊液细胞明显增多者，不宜手术，可选用 
肾上腺皮质激尜、血 ' m 广张药、 b 族维生索等药物治疗。诞肿型可行囊肿摘除术。 

第四节脊髓空洞症 

脊髓空洞症 （ s > Tmg ⑽ yelia ) 是一种慢性进行性脊髓疾病，病变多位于颈髓，亦可累及延髓， 
称为延髓空洞症 Uyrm 即 hulbia )、 脊髓空洞症与延髓空洞症可单独发生或并发，典型临床表现为 
节段性分离性感觉障碍、病变节段支配区肌萎缩及背养障碍等。 

【 病因及发病机制】 

原因未明，多数学者认为脊（延）髓空洞症不是一种单独病因所引起的一种独立疾病，而是 
多种致病因素所致的综合征。 

1 . 先天性发育异常木病常合并小脑扁桃休下疝、脊柱裂、脑积水、颈肋、弓形足等畸形，故 
认为脊髓空洞症是脊髓先天性发育异常。有人认为是由于胚胎期脊髓神经管闭合不全或脊髓 
内先天性神经胶质增生异致脊髓中心变性所致。 

2 . 脑脊液动力学异常颈枕区先天性异常影响脑脊液自第四脑室进入蛛网膜下腔，脑室压 
力搏动性增高，不断冲缶脊髓中央管使之逐渐扩大，导致与中央管相通的交通型脊髓空洞症。 

3. 血液循环异常认为脊髓血管畸形、脊髓损伤、脊髓炎伴中央管软化扩张及蛛网膜炎等 
引起脊髓血液循环异常，产生脊髓缺血、坏死、液化形成空洞。 

【病理】 

脊髓外形呈梭形膨大或萎缩变细，基本病变是空洞形成和胶质增生。空洞壁不规则，由环 
形排列的胶质细胞及纤维组成。空洞内的清亮液体成分与脑脊液相似，若为黄色液体提示蛋白 
含 M 增高。空洞由颈髓向胸髓或延髓扩展常见，腰髓空洞较少见，偶有多发空洞互不相通。病 
变多首先侵犯灰质前连合，对称或不对称的向后角和前角扩展。延髓空洞多呈单侧纵裂状，可 
累及内侧丘系交义纤维、舌下神经核及迷走神经核。陈旧性空洞可见周围胶质增生形成1〜 2 mm 
¥致密诞壁，空洞周闹有吋可见管壁异常透明变性的血管。 

【 临床分型】 

根据 Barnett 的分型，临床上可将脊髓空洞症分为 四型： 

1 . 脊髓空洞伴第四脑室正中孔堵塞和中央管扩大合并 I 型 Chiari 畸形或由后颅窝囊肿、 
肿瘤、蛛网膜炎等所致第四脑室正中孔阻塞。 

2. 特发性脊髓空洞症。 

3. 继发性脊髓空洞症脊髓肿瘤、外伤、脊髓蛛网膜炎和硬脊膜炎所致。 

4. 单纯性脊髓积水或伴脑积水。 

【临废表现】 

发病年龄多在20〜30岁，偶"了发生于儿童或成年以后，男女之比约为3 : U 隐匿起病，进展 
缓慢，病程数月40年不等，闪空洞大小和累及竹髓的位咒不 N ，临床表现各异，主要症状如下: 
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1. 感觉障碍 以感觉障碍为首发症状的居多。最早症状常为相 Q 女配 KH 发性疼痛，继 
而出现节段性分离性感觉障碍，表现为单侧或双侧的手部、臂部或•部分颈郃、胸部的痛温觉丧 
失，典型呈短上衣样分布，而触觉及深感觉相对正常。如向上累及三叉神经脊啦核，可造成面部 
分离性感觉障碍，即痛、温觉缺失而触觉保存。晚期脊髓后索及#髓丘 M 侧朿被絮及，造成空洞 
水平以下各种传导束型感觉障碍。 

2. 运动障碍 前角细胞受累出现相应节段支配区域肌无力、肌萎缩、肌柬_动、肌张力减 
低、腱反射减退或缺失，颈膨大区空洞致双手肌肉明显萎缩，呈“鹰爪”作空洞发展茔晚期可出 
现病变水平以下锥体束征，累及侧柱交感神经中枢 （ C 8 〜 T 2 侧 /fj )，出现 M 侧 Horner ? ll : . c 空洞内 
发生出血则病情可突然恶化： 

3. 神经营养性障碍及其他症状 皮肤荇养障碍表现皮肤增原、过度侦化，皮肤及手指苍白。 
痛觉缺失区的表皮烫伤、外伤可造成顽固性溃疡及瘢痕形成，甚至指（趾）节末端 X 痛性坏死脱 
落，称为 Morvan 征。晚期可有神经源性膀胱和小便失禁。关节痛觉缺失可引起乂节磨损、萎缩、 
畸形、关节肿大、活动度增加，运动时有明显骨摩擦音而无疼痛感，称为以科 （ Charcot ) 关节，是本 
病特征之一。其他先天畸形如脊柱侧弯或后突畸形，隐性脊柱裂、颈枕区畸形、小脑扁桃体下疝、 
颈肋和弓形足等常合并存在。 

空洞可累及延髓，三叉神经脊朿核受损可出现面部痛、温觉减退或缺失， V :泎葱皮样分布， 
由外侧向鼻唇部 发展; 而神经核受损可出现调 m 性 面瘫; 疑核受损可川观吞 咽闹难 、饮水呛咳等 
延髓性麻痹症状; 下神经核受损可出现伸舌偏向患侧，同侧诉肌萎缩及肌朿 M 动； 前庭小脑传 
导束受损，可表现为眩晕、恶心、眼球震额、平衡障碍及步态不稳。 

[ 辅助检查] 

1. 脑脊液检查 常无特征性改变，较大空洞可引起椎管部分梗阻和脑脊液 蛋内含 显增高。 

2. 影像学检查 

(1) X 线片: 有助于发现骨傲畸形，如脊柱侧突、隐性脊柱裂、颈枕区畸形和 Charcot 关节等 c 

(2) 延迟脊髓 CT 扫描 （ DMCT ): 即在蛛网膜下腔注入水溶性造影剂，在注射沿6小时、12小 
时、18小时、24小时后分别进行脊髓 CT 检查，可清晰显示出高密度的空洞影像。 

(3) MRI : 矢状位图像可清晰显示空洞的位置、大小、范 |1 彳以及是否合并 Amold - Chim . i 畸形(图 
1 4-3) 等，是确诊本病的首选方法，有助于选择手术适应证和设计手术方案。 



图 14-3 脊髓空洞症 MRI 表现 
A . 乃加权像 T 2 加权像 
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【诊断与 鉴别诊 

1 .诊断 ㈣ h Y )1 1 ] I •: 隐 K 起病，病倩进展缓慢，节段性分离性感觉障碍，肌无力和肌萎缩， 
皮肤和关节奍障即等 D 作常发现合并:他先天性畸形，诊断并不难， MRI 或 DMCT 检查发现 
空洞可确诊 

2. 鉴别诊断 +病临 卬 k 须与下列疾病 鉴别: 

(1) 脊髓肿瘤 ：髓内 肿瘤进 ㈣ 较快，听累及脊髓病变节段较短，膀胱直肠功能障碍出现早，锥 
体束征多为双侧，_介液蛋 n 含 w 増岛，脊髓造影及 mri 有助于鉴别诊断。 

(2) 脑十肿瘤 ：胸 r 肿瘤常起 ri 脑桥下部.进展较快，临床早期表现脑神经损害，以展神经、 
面神经麻痹多见，晚期可出现交义性瘫痪， - MK 1 检查可鉴别。 

(3) 颈椎病•.多见于屮老年，冲经报痛常见，感觉障碍多呈根性分布，手及上肢出现轻度肌无 
力及肌萎缩;颈部话动受限或后仰时疼痛。颈椎 CT 、 MRI 有助于鉴别诊断。 

(4) 肌萎缩侧索硬化症 ：多 在中年起病，匕下运动神经元同时受累，严重的肌无力、肌萎缩 
与腱反射亢进、病 H 反射 尤感觉 晬碍和转养障碍， MRI 无特异性发现。 

【治疗】 

本病进展缓慢，常吋迁延数卜年之久：因前尚无特效疗法。 

1. 对症治疗"『給】〜 B 族维 生尜、 ATP 、 辅酶 A 、 肌背 等; 有疼痛者可给予镇 痛剂; 痛觉缺失 
者应防止外伤、烫伤或冻伤:防止关节挛缩，辅助按_等。 

2. 手术治疗较人空洞伴椎管梗阻可行上颈段椎板切除减压术，合并颈枕区畸形及小脑扁 
桃体下疝可行枕竹 f 减说， r •术矫治颅赀及神经组织畸形。继发于创伤、感染的脊髓空洞及张 
力性空洞可行空洞一蛛网脱下腔分 流术。 合并 Arnnld - Chiari 畸形的患者应先考虑脑脊液分流， 
部分患者术后症状可苻所改 善; 脊髓内肿瘤所致空洞可行肿瘤切 除术; 囊性空洞行减压术后压 
力可暂时解除，似常见 M 发。 

3. 放射治疗疗效不肯定，已很少应用。可试用放射性同位素 U 1 I 疗法（口服或椎管内 
注射 )。 

第五节脊髓亚急性联合变性 

脊髓亚急性联介变性 （subacute combined degeneration of the spinal cord ， SCD ) 是由于维生素 
I 的摄人、吸收、结合、转运或代谢障碍导致体内含 M 不足而引起的中枢和周围神经系统变性 
的疾病。病变主要累及脊髓后索、侧索及周围神经等，临床表现为双下肢深感觉缺失、感觉性共 
济失调、痉挛性瘫痪及周围性神经病变等，常伴有贫血的临床征象。 

【病因及发病机制】 

本病与维生尜缺乏有关。维生素 B 12 是 DNA 和 RNA 合成时必需的辅酶，也是维持髓鞘 
结构和功能所必需的 ▲ 种辅酶，若缺乏则导致核蛋內的合成不足，从而影响中枢神经系统的甲 
基化，造成髓鞘脱失、轴突变性而致病。因维生素 B 12 还参与血红蛋白的合成，本病常伴有恶性 
贫血。正常人维生素 B 12 U 需求 M 仅为1〜 2^ g ， 摄入的维生素 B 12 必须与胃底壁细胞分泌的内 
因子合成稳定笈合物，才可在冋肠远端吸收。萎缩性爲炎、胃大部切除术及内因子分泌先天缺 
陷等因素导致内 W 子缺乏或 不足； 同肠切除术、局限性肠炎等影响维生素 B 12 的 吸收; 血液中转 
运腺苻钻胺素缺乏等均可导致维生素 B 12 代谢障碍。由于叶酿代谢与维生素的代谢相关，叶酸 
缺乏也可产生相应症状及体征。 

【病理】 

病变主耍在脊髓的后索和锥体束，严 m 时大脑 内质 、视神经和阓围神经可不同程度受累。 
大腊见轻度蒌缩，常见周围神经病变， " f 为髄鞘脱失和轴突餓、、脊髓切面显示白质脱髓鞘 


笔记 
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样改变。镜下可见髓鞘肿胀，空泡形成及轴突变性。起初病变散介:分布，以 / n •融合成海绵状坏 
死灶伴 有不同 程度胶质细胞増生： 

【临废表现】 

1 . 多在中年以后起病，男女无明显差别，隐匿起病，缓慢进展， 

2 . 早期多有贫血、倦怠、腹泻和舌炎等病史，伴血清维生索 b 12 减低，常先于神经系统症状 
出现。神经症状为双下肢无力、发硬和双手动作笨拙、步态不稳、踩棉花感，可见步态蹒跚、步基 
增宽， Romberg 征阳性等：随后出现手指、足趾末端对称性持续刺痛、麻木和烧灼感等。检查双 
下肢振动觉、位置觉障碍，以远端 明显; 肢端感觉客观检査多正常，少数患荇符手套一袜龚样感 
觉减退。有些患者屈颈时出现由脊背向下放射的触电感 （ LhermiUe 征) 

3. 双下肢可呈不完全性痉挛性瘫痪，表现为肌张力增高、腱反射亢进和病现征阳性，如周围 
神经病变较重时，则表现为肌张力减低、腱反射减弱、但病理征常为阳性，少数患者可见视神经萎 
缩及中心暗点，提示大脑白质与视神经广泛受累，很少波及其他脑神经。括约肌功能障碍出现较晚。 

4. 可见精祌异常如易激惹、抑郁、幻觉、精神错乱、类偏执犴倾向，认知功能减退茈至痴呆。 

【辅助检查】 

1. 周围血象及骨髓涂片检查提示巨细 

胞低色素性贫血，血网织红细胞数减少，维生 
素 B 12 含量减低（正常值220〜 940 pg / ml )， 注射 
维生素 B 12 lOOO ^ g / dJO 日后网织红细胞增多 
有助于诊断。血清维生素 B 12 含量正常者应 
做 Schilling 试验（口服放射性核素 57 钴标记维 
生素 B 12 ，测定其在尿.、便中的排泄最)，可发现 
维生素 B 12 吸收障碍。 

2. 胃液分析注射组织胺后作胃液分 
析，可发现抗组胺性胃酸缺乏。 

3. 脑脊液检查多正常，少数可有轻度 
蛋白增高。 

4. MRI 可示脊髓病变部位,呈条形、点 
片状病灶，1\低信号， T 2 高信号（图14-4)。 

【诊断及鉴别诊断】 

1. 诊断根据缓慢隐匿起病，出现脊髓 
后索、侧索及周围神经损害的症状和体征，血清中维生素 B 12 缺乏，有恶性贫血者则不难诊断。 

如诊断不明确，可行试验性治疗来辅助诊断 :血淸 维生素 B 12 缺乏伴血清中甲基丙二酸异常 
增加的患者，如给予维生素 B i 2 治疗后血清中甲基丙二酸降至正常，则支持诊断。 

2. 鉴别诊断应与下列疾病作 鉴别： 

(1) 非恶性贫血型联合系统变性 (combined system disease of non-pernicious anemia type)：M 1 
种累及脊髓后索和侧索的内生性脊髓疾病，与恶性贫血无关。本综合征与亚急性联合变性的区 
别在于整个病程中皮质脊髓束的损害较后索损害出现早 a 明显，进展缓慢，有关其病理和病闪 
所知甚少。 

⑵脊髓压 迫症: 脊髓压迫症多有神经根痛和感觉障碍平面。脑脊液动力学试验呈部分梗 
阻或完全梗阻，脑脊液蛋 h 升高，椎管造影及检查可作鉴别。 

⑶多发性 硬化: 亚急性起病，可有明显的缓解复发交替的病史，•般4、伴有对称性周围神 
经损害。首发症状多为视力减退，可有眼球谣颤、小脑体征、锥休淑征等， MKI 、脑 V 诱发电位有 
助于鉴别、 



图 14-4 脊髓亚急性联合变性 MRI 表现 
脊髓后索丁 2 尚信号 
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(4) 周闹神 经病： 可类似脊髓亚急性联合变性中的周围神经损害，但无病理征，亦无后索或 
侧索的损宵表现，尤贫血及维生索 B i 2 缺乏的证据。 

【 治疗】 

1. 病因治疗纠正或治疗导致维生索 B 12 缺乏的原发病因和疾病，如纠正营养不良，改善 
膳食结构，给予富含 B 族维生索的食物，如粗食、蔬菜和动物肝脏，并应戒酒;治疗肠炎、胃炎等 
导致吸收障碍的疾病、 

2. 药物治疗 

(1) 一旦确诊或拟诊本病应立即给予大剂 S 维生素 B l 2 治疗，否则会发生不可逆性神经损 
伤，常用剂 M 为 500-1000 料 / d ,肌内注射，连续2〜4 周； 然后相同剂量，每周2〜3 次; 连续2〜3个 
月后改为 SOOjxg 口服，2次/ 总疗程6个月。维生素 B 12 吸收障碍者需终生用药，合用维生 
素 B , 和维生尜 B 6 等效果 更佳; 无®加大维生索13, 2 剂量，因并不能加快神经恢复。 

(2) 贫血患者用铁剂，如硫酸亚铁 0.3 〜 0.6 g 口服，3次/ 日； 或10%枸橼酸铁胺溶液 l 0ml 口 
服，3次/ U ;有恶性贫血者，建议叶酸每次5〜 10 mg 与维生素 B 12 共同使用， 3 次/曰。不宜单独 

应用叶酸，古则会异致神经精神症状加重。 ^ 

(3) 胃液中缺乏游 离泻酸 的萎缩性胃炎患者，可服用 胃蛋闩 酶合剂或饭前服稀盐酸合剂 
10 ml ，3 次 / 曰。 

3. 康复治疗加强瘫痪肢休的功能锻炼，辅以针灸、理疗等。 

【预后】 ^ 

早期诊断并及吋治疗是改善本病预后的关键，如能在起病3个月内积极治疗，多数可^全 
恢复; 若充分治疗6个月至1年仍有神经功能障碍，则难以恢复。如不治疗，神经系统症状会持 
续加重，甚至可能死亡。 


第六节脊髓血管病 

脊髓血管病 （vascular diseases of the spinal cor d ) 分为缺血性、出血性及血管畸形三大类。其 
发病率远低于脑血管病，但脊髓内部结构紧密，因此较小的血管病变即可导致严重 后果。 

【病因】 … 、商 她「1 

由严贡心血赞疾病或手术所引起的严重低血压以及脊髓动脉粥样硬化、动脉炎、肿榴;; 

膜粘连等均口 r 导致缺血性脊髓病。脊髓血管畸形和动脉瘤的破裂则可引起脊髓出血 
血亦见于血液病、肿瘤和抗凝治 疗后; 外伤也是椎管内出血的主要原因。约 1/3 的脊髓血 
患者合并相应脊髓节段皮肤血管瘤、颅内血管畸形和脊髓空洞症等。 

【病理】 ^ 

脊髓对缺血有较好的耐受性，轻度或间歇性缺血不会造成脊髓明显损害，完全巧 f 1、 5 二: 
以上可导致脊髓不可逆损伤。脊髓前动脉血栓形成常见于胸段，因该段血供相对薄弱’脊后 
动脉左右各一，血栓形成很少见。脊髓缺血可导致神经细胞变性、坏死、血管周围淋巴细胞浸润， 
并有血管再通。 

脊髓内出血可侵犯数个节段，多累及中央灰质;脊髓外出血形成血肿或破入蛛网膜卜股 /71 

起组织水肿、淤血及继发神经变性。 ^ 

脊髓血管畸形是由异常血管形成的网状血管团和供血动脉及引流静脉所组成，脊髓任何 

段均有吋能发生，无特别好发部位。 

【临床表现】 

1. 缺血性脊髓血管病 

( 1 ) 脊髓短暂性缺血发作 (spinal TIA ): 类似短暂性脑缺血发作，突发起病，持续时间短暂，巧、 
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笔记 


超过24小时，恢复完全，不遗留任何症状。典型表现为间歇性跛行和下肢远端发作性无力，行 
走一段距离后单侧或双侧下肢沉重、无力甚至瘫痪，休 B 或使用血符扩张剂吋缓解;或仅有肉发 
性下肢远端发作性无力，可自行缓解，反复发作，间歇期无症状： 

(2) 脊髓梗死 （spinal infarction ): 呈卒中样起病，脊髓症状常在数分钟或数小时达到高峰。因 
发生闭塞的供血动脉不同而 分为： 

1) 脊髓前动脉综合 征:又 称之为脊髓前2/3综合征：脊髓前动脉胸脊髓前2/3区域，易发 
生缺血性病变，以中胸段或下胸段多见，首发症状常为突发病损水平相以部位根痛或弥漫性疼 
痛。起病时表现为弛缓性瘫，脊髓休克期后转变为痉挛性瘫，因后索•般不受累而出现传导束 
型分离性感觉障碍，痛温觉缺失而深感觉保留,尿便障碍较明显。 

2) 脊髓后动脉综 合征： 因脊髓后动脉有良好的侧支循环,对血管闭銮存4"文好的耐受性，故该 
综合征少见。表现为急性根痛，病变水平以下深感觉缺失和感觉忭共济失调，痛温觉和肌力保 
存，括约肌功能常不受累， 

3) 中央动脉综合征 :病变 水平相应节段的下运动神经元性瘫、肌张力减低、肌蒌缩，多无锥 
体朿损害和感觉障碍。 

2. 出血性脊髓血管病包括硬脊膜外出血、硬脊膜下出血、髓内出血和脊髓蛛网膜下腔出 
血。前两者主要表现为脊髓受压的症状，患者出现截瘫及感觉障碍，症状迅速加重且范围进行 
性扩大。髓内出血的特点为急性剧烈背痛、数分钟或数小时后迅速岀现损害水 ' K •以 K 运动障碍、 
感觉障碍及括约肌功能障碍。脊髓蛛网膜下腔出血表现为急骤的颈背痛、脑膜刺激征和截瘫。 
脊髓表面血管破裂岀血可能只有背痛而无脊髓受压表现。 

3. 脊髓血管畸形临床不常见。大多为动静脉畸形，分为四种类 型：硬 脊膜动静脉瘘、髓内 
动静脉畸形、髓周动静脉瘘和混合型。病变多见于胸腰段。多在45岁前起病，约半数在14岁 
前起病，男女比例为3 : 1，缓慢起病者多见，亦可为间歇性病程，有症状缓解期，类似于多发性硬 
化。部分患者以运动障碍为主，兼有上下运动神经元受累的体征，类似于肌萎缩侧索硬化。突 
然发病者为畸形血管破裂所致，多以总性疼痛为首发症状，出现脑膜刺激征、不 M 程度的截瘫、 
根性或传导束性感觉障碍。如脊髓半侧受累表现为脊髓半切综合征，括约肌功能障碍早期为尿 
便困难，晚期失禁，少数以脊髓蛛网膜下腔出血为首发 症状。 动静脉畸形症状的周期性加剧与 
妊娠有关， Pf 能妊娠期内分泌改变使静脉压增高所致。 

[ 辅助检查] 

1. 脑脊液检查椎管内出血可脑脊液压力增高，脊髓蛛网膜下腔出血则脑脊液呈均匀血 
性。有血肿形成时 nj 导致椎管内不同程度阻塞，使脑脊液蛋 A 增高，压力降低。 

2. CT 和 MRI 可显示病变部位的脊髓出血、梗死、增粗。增强 JT 7 可以发现畸形血管。 

3. 脊髓血管造影选择性脊髓动脉造影对脊髓血管畸形的诊断最冇价值，吋明确显示畸形 
血管的大小 j & m 、类型及与脊髓的关系，有助于治疗方法的选择。 

【诊断及鉴别诊断】 

1. 诊断根据突然起病、脊髓损伤的临床特点结合脑脊液和脊髓影像学可以给予临床诊 
断，但确定诊断有时闲难。 

2. 鉴别诊断耑与下列疾病 鉴别： 

⑴其他原因导致的间歇性 跛行: ①下肢血管性问歇性跛行系下肢动脉脉管炎或微栓子反 
H 栓塞所致，表现为下肢间歇性疼痛、无力、苍 A 、皮肤温度降低、足背动脉搏动减弱或消失，超 
声多普勒检查有助于 诊断; ②4尾性间歇性跛行是由于腰椎椎管狹窄所致，常有腰骶区疼痛 • 
行走 K 症状加 J : ，休总后减轻或消失,腰前屈时症状可减轻，后仰时则加歡,感觉症状较运动症 
状重。 

( 2 ) 急性脊 髓炎: 病前多冇感染史或疫苗接种史，起病较急但不如脊髓血管病急,无急性疼 




第十四章脊髓疾病 


痛或根痛等 n 发症状，表现为脊髓横贯性损害,脑脊液细胞数可明显增加，预后相对较好。 

(3) 亚急性坏死性脊 髓炎： 是一种血栓性静脉炎，成年男性多见。表现为缓慢进行性加重的 
双下肢无力伴肌肉蒌缩、 I 健反射亢进、锥体朿征阳性、损害平面以下感觉障碍。重者呈完全性截 
瘫、尿便障碍、肌菱缩明显、肌张力低、腱反射减弱。腰骶段最易受累，胸段少见：脑脊液蛋白增 
高，椎管造影吋见脊髄表而有血管扩张。 

【 治疗】 

缺血性资髓血管病的 治疗 原则与缺血性脑血管病相似。病因治疗如低血压者应纠正血压、 

改善循环，成用血管扩张药及促进神经功能恢复的药物，疼痛时给予镇静止痛药。硬膜外或硬 
膜下血肿应紧急手术以淸除血肿，解除对脊髓的压迫。脊髓血管畸形的治疗原则阻断动静脉间 
的异常交通，可采用结扎供养动脉，摘除异常血管及栓塞供养动脉的治疗方法，临床常采用显微 
外科技术，将畸形血管结扎或切除，或采用介人栓塞治疗，由于血管介入的快速发展，介人栓塞 , 
治疗可在造影诊断的同时进行，因此可作为首选。其他类型椎管出血应针对病因治疗，并使用 
脱水剂、止血剂等综合治疗。 

- 截瘫患者应防治压疮和尿路感染。 

第七节放射性脊髓病 

接受放射治疗的恶性肿瘤患者经一段时间治疗后产生脊髓损害称放射性脊髓病 （radiation 
myelopathy )，如同时造成脑部损伤称放射性脑脊髓病。 

【病因与发病机制】 、 

鉍咽癌、食管癌患者接受放射性治疗如深部 X 线或 6 ° Co 放射治疗可造成脊髓损伤，其发病 
机制尚未完全明确，有以下学说 : ①直接照射 损伤; ②血管受累引起脊髓缺血继发软化、坏 死; ③ 

自身免疫 反应; ④自由基损伤。 

【 病理] ^ * 

受累节段脊髓肿胀，灰质和白质界限不淸，镜下可见血管壁纤维素样改变，管壁增厚，伴有 
管腔内血栓性栓塞，有淋巴细胞浸润，累及灰质时前角细胞变性且数量减少。 

【临尿表现】 、 ^ ! 

rti 于多在颈邰及 其周闹 接受放射治疗，故颈髓受累多见。起病隐匿,早期主要表现为感觉 
异常，可出现颈肩部疼痛、 Lhermiue 征、进展性感觉缺失，之后出现运动障碍，晚期出现括约肌功 

能障碍。有以下儿种临床 类型： ^ 

1. 早期短暂型仅有主观症状和轻微的感觉障碍，潜伏期为3个月，3个月后症状可消退。_ 

2. 急性瘫痪型少见，表现为截瘫或四肢_，进展较快，达到高峰仅数小时或数天，以后病 
情稳定，其原因可能是血符病变导致脊髓坏死。 

3. 慢性进展型敁为常见，潜伏期3个月〜5年，平均18个月，发生率高达0, 6 %〜12.5%，此 

型为放射治疗最严重的并发症。 ^ 

4. 下运动神经元损伤型少见，表现为下运动神经元损害征象，系脊髓前角细胞损害所致 ' 

【辅助 检查】 

脑脊液检查正常或蛋白稍髙，椎管 通畅; MRI 检査可发现微小病灶。 

【诊斷】 

根据病史，脊髓损伤症状发生在肿瘤放射治疗后，症状范围大致与照射区域•一致 ， 结.☆麵 , 

检杏，可确定诊断。 

【鉴别诊断】 

4:要癌肿的复发和转移相鉴别，注意有尤颅底部位骨质破坏 c 
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【 治疗】 

目前尚无有效方法。部分患者应用糖皮质激素和神经细胞营养剂、抗鉍化剂可改善 症状; 
亦可用针灸和康复治疗。 

本病一旦发生，治疗效果欠佳，因此应注意预防，进行放射治 疗时说 控制放疗剂 M 、时间，保 
护非放射区组织，减少本病的发生。 

(丁新生） 


思考题 

1. 急性脊逾炎的治疗方案是什么？ 

2 . 髓内病变、髓外硬膜内病变和硬膜外病变的筌别要点是什么？ 

3. 脊蔽亚急性联合变性的病因和主要临床表现是什么？ 

4. 脊髓前动脉和脊链后动脉发生闭塞后的临床特点是什么？ 

5. 什么是放射性脊趙病？可能的机制有哪些？ 
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第十五章周围神经疾病 


概 述 

周围神 Skeripheml nen . e ) 是指嗅、视神经以外的脑神经和脊神经、自主神经及其神经节。 
周図神经疾病是指原发于周 m 神经系统的结构或功能损害的疾病。 

周 m 祌经从功能上分为感觉传入和运动传出两部分。前者由脊神经后根、后根神经节及脑 
感觉神经组成。其:中枢支进入脊髓后角或脑干交换神经元;周围支以游离的或由结缔组织包绕 
的神经末梢终止于皮肤、关节、肌腿和内脏;运动传出神经根则由脊髓前角及侧角发出的脊神经 
前根及由 脑千运 动核发出的脑神经构成，终止于肌纤维或交感、副交感神经节。 

周围神经纤维口 r 分为有髓鞘和无髓鞘两利^有髓神经纤维轴索外包绕的髓鞘由施万细胞 
(Schwann cell ) 膜构成，每个细胞髓鞘形成的节段性结构称为郎飞结 （Ranvier node )。 髓鞘不仅起 
绝缘作用，还使神经冲动在 Ranvier 结间呈跳跃性传布，有利于神经冲动的快速传导。无髓纤维 
则是数个轴突包裹在一个 Srhwami 细胞内，没有髓鞘环绕，神经冲动沿着神经纤维表面依=传 
导，因此传导速度较慢。在周 闹神经 系统中，脑神经和脊神经的运动和深感觉纤维多属有髓神 

经纤维，而痛温觉和自主神经多为无髓神经纤维。 ^ 

神经纤维是周围祌经结构的基本组成单位，众多神经纤维集合为神经束，若干神经束组成 
神经干。神经纤维外被神经内膜，由 Schwann 细胞基底膜及结缔组织构成。神经束外被神经束 
膜，由数层扁平细胞组成。神经干外被神经外膜，由结缔组织、营养血管及淋巴管共同包 绕形^ 
周围神经有神经束膜及神经外膜保护，膜滋养动脉发出丰富的交通支，神经束膜和神经内膜毛 
细血赀内皮紧密连接使血管内大分子不易渗出毛细血管，构成血一神经屏障。但神经根和神经 
节处无此屏障，可能是某些免疫性或中毐性疾病易侵犯此处的原因。 

周闹 神经疾病病因复杂，可能与营养代谢、药物及中毒、血管炎、肿瘤、遗传、外伤或机械压 
迫等原因相关。它们选择性地损伤周围神经的不同部位，导致相应的临床表现。在周围神经发 
病机制中轴索运输系统意义重大。轴索内存纵向成束排列的神经丝和微管，通过横桥连接，从 
神经元胞体运输神经生子和轴索再生所需的多种物质至轴索远端 (正向运输) ，起营养和代 
谢作用 r 也可影响神经元传递信号，增强其代谢活动（逆向运 输)。 轴索对毒物极其敏感，病变时 
TE 向运输受累可致轴索远端细胞膜成分及神经递质代谢障碍;逆向运输受累可引起轴索再生 
障碍。 

由于疾病病因、受累范围及病程不同，周闱神经疾病的分类标准尚未统一，单一分类方法 
很难涵盖所有病种。酋先可先分为遗传性和获得性.后者按病因又分为营养缺乏和代谢性、 
中靡性、感染性、免疫相关性、缺血性、副肿瘤性、机械外伤性等;根据其损害的病理改变，口 J 
将其分为主质性神经病（病变原发 - r •轴突和神经纤维）和间质性神经病 （病变 位于神经纤维 
之间的支持组 织); 按照临床病程，可分为急性、亚急性、慢性、复发性和进行性神经病等;按照 
累及的神经分布形式分为单神经病、多发性单神经病、多发性神经病等;按照症状分为感觉 
性、运动性、混合性、卩 I 主神经性等 种类； 按照病变的解剖部位分为神经根病、神经丛病和神 
经 f 病 n 

周围神经疾病有许多特有的症状和体征，感觉障碍主要表现为感觉缺失、感觉异常、疼痛、 
感觉性共济 失凋； 运动障碍包括运动神经刺激和麻痹症状、刺激症状主要表现为肌束震颤、肌 
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纤维颤搐、痛性痉挛等，而肌力减退或丧失、肌萎缩则屈于运动神经麻痹症状 外，周 [1 祌经 
疾病患者常伴有腱反射减弱或消失。自主神经受损常表现为 x 汗、竖 iz ： 障碍及也立性低血压， 
严重者可出现无泪、无涎、阳痿及膀胱直肠功能障碍等。 

病史描述、临床体格检查和必要的辅助检查是诊断周闹祌经疾病的屯嬰依椐_祌经传导速 
度 （ NCV ) 和肌电图 （ EMG ) 检查对周围神经病的诊断很有价值，可发现亚临床吧周闹神经病，也 
是判断预后和疗效的客观指标。周围神经组织活检一般用于临床及 K 他实验室检查定性闲难 
者，可判断周围神经损伤部位，如轴索、神经膜细胞、间质等：部分⑸ m 神经病还 " r 通过病理组 
织检查明确疾病性质如麻风、淀粉样变性等。总之，周神经疾病的定位沴断根据上述症状、沐 
征和辅助检查的改变并不难，而病因诊断则要结合病史、病程的发展、症状沐征和检赉结果综合 
判断，任何一项单独的辅助检查都不能作为诊断的标准。 

周围神经病的治疗首先是病因治疗;其次给予对症支持处理，如给予止痛药物及 B 族维生 
素等; 针灸、理疗、按摩是恢炅期的重要措施，有助于预防肌肉孪缩和关 V 』变形。 

第一节 脑神经疾病 

一、 三叉神经痛 

三叉神经痛 （trigeminal neuralgia ) 是原发性三叉神经痛的简称，表现为、叉神经分布区内短 
暂的反复发作性剧痛。 

【病因及发病机制】 

原 发性三 叉神经痛病因尚未完全明了，周闱学说认为病变位 T 半月神经节到脑桥间部分， 
是由于多种原因引起的压迫 所致； 中枢学说认为三叉神经痛为一种感觉性癫痫样发作，异常放 
电部位吋能在三叉神经脊束核或脑干。 

发病机制迄今仍在探讨之屮。较多学者认为是各种原 W 引起7叉神经局部脱髓鞘产生异 
位冲动，相邻轴索纤维伪突触形成或产生短路，轻微痛觉刺激通过短路传入中枢， 1 1」枢传出冲动 
亦通过短路传入，如此叠加造成三叉神经痛发作 c 

【病理】 

三叉神经感觉根切断术活检可见神经节细胞消失、炎症细胞浸润，祌经鞘膜不规则增厚、髓 
鞘瓦解，轴索节段性蜕变、裸露、扭曲、变形等。电镜下尚可见 Ranvier 结附近轴索内集结大 M 线 
粒体，后者 PJ * 能与神经组织受机械性压迫有关。 

[ 临床表现】 

成年及老年人多见，40岁以上患者占70%〜80%，女性多于男性。三叉神经痛常局限于三义 
神经1或2支分布区，以上颌支、下颌支多见。发作时表现为以曲颊上下颌及舌部明显的剧烈 
电1?样、针刺样、刀割样或撕裂样疼痛，持续数秒或1〜2分钟，突发突止，间歇期完全正常。患者 
H 角、热翼、颊部或舌部为敏感区，轻触可诱发，称为扳机点或触发点。严重病例可因疼痛出现 
面肌反射性抽搐，口角牵向患侧即痛性抽搐 （tic douloureux ) 0 病程呈周期性，发作可为数 W 、数 
周或数月不等，缓解期如常人。随着病程迁延，发作次数逐渐增多，发作时间延长，间歇期缩短， 
甚至为持续性发作，很少自愈。神经系统体查一般无阳性体征，患者主要表现闪恐惧疼痛不敢 
洗脸、刷牙、进食，面部门腔卫生差、面色憔悴、情绪低落， 

[ 诊断及鉴别诊断】 

典型的原发性〗义神经痛根据疼痛发作部位、性质、面部扳机点及神经系统尤阳性体征 
难确诊。 

本病耑4以下疾病 鉴别： 
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1 . 继发性三叉神经痛 疼痛为持续性，伴患侧面部感觉减退、角膜反射迟钝等，常合并其他 
脑神经损害症状常见于多发性硬化、延髓空洞症、原发性或转移性颅底肿瘤等。 

2. 牙痛 牙痛常为持续性钝痛，局限于牙龈部，可因进食冷、热食物 加剧。 X 线检查可发现 
銷齿、肿瘤等有助鉴别、 

3. 舌咽神经痛 较少见，常见于年轻妇女 3 局限于扁桃体、舌根、咽及耳道深部即舌咽神经 
分布区的阵发性疼痛，性质类似•:义神经痛。吞咽、讲话、呵欠、咳嗽常可诱发。在咽喉、舌根扁 
桃体窝等触发点川4%可 K WnJc 1% 丁卡因喷涂可阻止发作。 

【治疗】 

首选药物治疗，无效或失效时选用其他疗法。 

1. 药物治疗 

(1 ) 片马西平 （ cai . hamazepine ): 首选治疗药物，有效率可达70%〜80%。首次剂量 0.1 g ，2 次/ 

曰，每口增加 o . lg ， 至疼痛控制为止， K 大剂设不超过 1.0 g / d 。 以有效剂量维持治疗2〜3周后，逐 
渐减登至最小有效剂 M ， 再服用数月。不良反应可见头晕、嗜睡、口干、恶心、消化不良等，多2 
消失。出现皮疹、共济失调、再生障碍性贫血、昏迷、肝功能受损、心绞痛、精神症状时需立即停 
药。孕妇忌用。 

(2) 苯妥英钠 （phenytoin sodium ) :初 始剂 M 0. lg ， 口服，3次/日。如无效可加大剂量，最大剂 
世不 超过 0.4 g / d o 如产生头辇、步态不稳、眼球煶颤等中毒症状即应减量至中毒反应消失为止。 

如仍有效，即以此为维持馈。疼痛消失后逐渐减馈。 

(3) 加巴喷丁 （ gabapcmtin ): 第一 H 0.3 g , —次口服，此后可根据临床疗效酌情逐渐加量，一般 
最大剂 M 为 1.8 g / d 。 常见副作用有嗜睡、眩晕、步态不稳，随着药物的继续使用，症状可减轻或消 
失。孕妇忌用。 

(4) 普瑞巴林 （ pregahalin ): 起始剂 M 可为每次 75 mg ， 每日2次，或每次 5 0 mg ， 每日3次。可 
在1周内根据疗效及耐受性增加至每次 150 mg ， 每日2次。74%的患者疼痛好转。最常见的不： 
良反应有头晕 、嗜睡 、共济失调，且呈剂 M •依赖性。如需停用，建议至少用1周时间逐渐减停。 

口 f 同时辅用大剂傲维生尜 B 12 , l 000〜2000以，肌内注射，2〜3次/周，4〜8周为一疗程，部分 
患者可缓解疼痛，偶有一过性头晕、全身瘙痒、复视等不良反应。 _ 

2. 封闭治疗 服药无效或有明显副作用、拒绝手术治疗或不适于手术治疗者，可试行无水 

乙醇或甘油封闭•:叉神经分支或半月神经节，破坏感觉祌经细胞，可达止痛效果。不良反应为 
注射区面部感觉缺失。 _ 

3. 经皮半月神经节射频电凝疗法 X 线监视或 CT 导向下将射频针经皮刺入三叉神^ 

节处，射频发生器加热使针头温度达65〜751，维持1分钟。选择性破坏半月神经节后无髓 
鞘 A 5 及 C 纤维(传导痛、温觉)，保留有髓鞘 A ex 及 p 粗纤维(传导触觉)，疗效达 90% 以上。 
适用于年老体衰有系统疾病、不能耐受手术者。约20%应用此疗法的患者出现面部感觉异 
常、角膜炎、粗嚼肌无力、笈视、带状疱疹等并发症。长期随访复发率为2.1%〜28%，重复应用 ： 
有效。 | 

4. 手术治疗 可选用三叉神经感觉根部分切断术或伽玛刀治疗，止痛效果确切。另有周围 
支切除术、三叉神经脊束切断术目前 Li 较少应用。近年来推崇行三叉神经显微血管减压术，止 
痛 N 时不产生感觉及运动障碍，是固前广泛应用的最安全有效的手术方法，但可出现听力减退、 
气栓及滑车、展、而神经暂时性麻痹等并发症。 

:、 特发性 I 附巾经麻勝 

特发件曲神经麻癖 （idiopathic facial palsy ) 亦称为而神经炎 (facial neuritis ) 或贝尔麻辩 （Bell 
palsy ), 是因芬乳孔内而神经非特异性炎症所致的周围性面瘫。 
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【病因及病理】 

面神经炎病因未明。由于骨性面神经管只能容纳而祌经通过，所以而神经一旦缺血、水肿 
必然导致神经受压。病毒感染、自主神经功能不稳等均可导致局部神经 fV 养血管痉挛，神经缺 
血、水肿岀现面肌瘫痪。 

面神经炎早期病理改变主要为神经水肿和脱髓鞘，严重者可出现轴索变性，以茎乳孔和面 
神经管内部分尤为显著。 

【临床表现】 

任何年龄均可发病，多见于20~40岁，男性多于女性。通常总性起病 ，仙祌 经麻痹在数小时 
至数天达高峰，主要表现为患侧面部表情肌瘫痪，额纹消失，不能皱额蹙眉，眼裂不能闭合或者 
闭合不全。部分患者起病前1〜2日有患侧耳后持续性疼痛和乳突郃痛：体格检赉时，可见患 
侧闭眼时眼球向外上方转动，露出白色巩膜，称为贝尔征 （Bell sign ); 敁胯沟变浅，口角下垂.露 
齿时口角歪向健侧；由于口轮匝肌瘫痪，鼓气、吹 n 哨 漏气; 颊肌雜痪，食物易滞留患侧 齿龈; 而 
擁多见单侧，若为双侧则需考虑是否为吉兰一巴當综合征 （ Guillain-Barre syndmme ， GBS ) 等其他 
疾病。此外，而神经炎还可因面神经受损部位不同而出现其他一驻临床表现，如鼓索以上面神 
经病变可出现同侧舌前2/3味觉 消失; 镫骨肌神经以上部位受损则同时有,9前2/3味觉消失及 
听觉 过敏; 膝状神经节受累时，除有周围性面瘫，舌前2/3味觉消失及听觉过敏夕卜，患者还可有乳 
突部疼痛，耳廓、外耳道感觉减退和外耳道、鼓膜抱瘘，称为 Ramsay - Hunt 综合征、 

【诊断及鉴别诊断】 

本病根据急性起病、临床表现主要为周 II 性而瘫，诊断并不 W 难，耑注意与以下疾病 鉴别： 

1 . 吉兰一巴雷综合征多为双侧周围性面瘫，伴对称性四肢迟缓性瘫和感觉障碍，脑脊液 
检查有特征性的蛋白一细胞分离。 

2. 耳源性面神经麻痹中耳炎、迷路炎、乳突炎常并发耳源性面神经麻痹，也可见于腮腺 
: 炎、肿瘤和化脓性下颌淋巴结炎等，常有明确的原发病史及特殊症状。 

3. 后颅窝肿瘤或脑膜炎周围性面瘫起病缓慢，常伴有其他脑神经受损症状及各种原发病 
的特殊表现。 

4. 神经莱姆病为单侧或双侧面神经麻痹，常伴发热、皮肤游走性红斑，常可累及其他脑 
神经。 

【治疗】 

治疗原则为改善局部血液循环，减轻而神经水肿，缓解神经受压，促进神经功能恢复。 

1. 药物治疗 

(1) 皮质类固醇 （ corticostfiroids ): 急性期尽早使用皮质类卩 M 醇，如地塞米松 ( dexainethasone ) 

、 10〜 20 mg / d ， 迮用7〜10 H 逐渐减靈:。口服泼尼松 30 mg / d ， 顿服或分2次 U 服，1周后渐停用 c 

(2) 13族维生素：维生素 B , lOOmg ， 维生素 B P _ SOOfjLgJJl 内注射，每 丨1 1次，促进神经髓鞘 

恢复。 

(3) 阿昔洛韦 ( aryclovir )： Ramsay - Hunl 综合征患者可 U 服 0.2 g , 每日5次，连服7〜10 H 。 

2. 理疗急性期可在茎乳门附近行超短波透热疗法、红外线照射或局部热敷等，有利于改 
善局部血液循环，减轻神经水肿。 

3. 护眼患者由于长期不能闭眼、瞬目使角膜暴露、干燥，易致感染，可戴眼罩防护，或用左 
氣细 (沙 M 眼药水等预防感染，保护角膜。 

4. 康复治疗恢复期可行碘离子透入疗法、针刺或电针治疗等 

[ 预后3 

约80%患者可在数周或1〜2个月内恢复，不完全性闸瘫1〜2个门内 W 恢复或痊愈 H 
性面瘫患者一般： 2〜8个月菸至1年时间恢 M ， li 常遗留后遗症1周内味觉恢 M 提示预后 Q 
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好。年轻患片预/!7好，老年忠诉伴乳突疼痛或合并搪尿病、高血压、动脉硬化、心肌梗死等预后 
较差。 


7 H 、 而肌痉挛 

而肌痉孪 （facial spasm ) 亦称为而肌抽搐，是指一侧而部肌肉间断性不自主阵挛性抽动或无 
痛性强:白:。 

【 病因及发病机制】 

本病病闪末明磁共振断 S 血管造影 （liiagnetir resonance tomographic angiography , MRTA ) 
显示而祌经受乐达 2/3 ，常 111 异常动脉或静脉、罕见基底动脉瘤、听神经瘤、脑干梗死或多发性硬 
化所致。近年来闽内外报道大多数而肌痉挛有错行血管压迫面神经根,行纤维外科手术减压后 
可获治愈，提尔4二.义神经痛有类似发病基础,少数患者也可为 Bell 麻痹后遗症表现。 

M 肌痄挛的发病机制推测为而神经异位兴夼或伪突触传导所致。 

【 临麻表现】 

多中年以后起病，女性较多。发病早朗多为眼轮匝肌间歇性抽搐，后逐渐缓慢扩散至一 
侧而部其他而肌，以口角肌肉抽搐最为明显，严重时可累及同侧颈阔肌。紧张、疲倦、自主运 
动时抽搐加剧， 入睡后 停止，两侧面肌均有抽搐者甚少见。少数患者病程晚期可伴患侧面肌 
轻度瘫痪， 

【 诊断及鉴别诊断】 

本病根据病史及而肌阵发性抽动、神经系统无其他阳性体征、肌电图可见肌纤维 ® 颤及肌 
束震颤波，诊断并不闲难，但耑与以下疾病 鉴别： 

1 • 功能性睑痉挛 常见于中年以上女性患者，常为双侧性，仅局限于眼睑肌的痉挛， 无下部 
面肌抽搐。 

2. 习惯性抽动症 常见于儿童和靑壮年，有较为明显的肌肉收缩，多与精神因素有关 ° 

3. Meige 综合征 又称睑痉挛一门下颌肌张力障碍综合征，多见于老年女性，主要为双侧 
睑痉挛，伴-1 !、舌、而肌、下颌、喉及颈肌肌张力障碍。 

【 治疗】 / 

1. 肉毒素 A ( BTX - A ) 局部注射 目前治疗面肌痉挛的酋选方法，安全有效，简 便易行 。在 
痉挛明显部位注射 BTX-A 2.5 〜 5 U ， 每次注射约 50 U ,3~5 天起效，注射一周后存残存痉可 
追加注射，疗效可持续 3〜6 个月，赵发者可做原 S 或加倍 M 注射，但每次注射总剂量不应高于 
200 U 。 不良反应为短期眼睑下垂、视觉模糊、流涎等，数日可消失。此药可用于多种局限性肌张 
力障碍的治疗，是近年来神经疾病治疗领域的重大进展之一。 

2. 药物治疗 可选用多种锁静药、抗 顧痫药 ，对某些患者可减轻症状。卡马 西平 0 . 6 〜 〗 .啦 /(1 ， 
2/3患者有效，还可试用氣硝西泮 （ donazepam )、 加巴喷丁等。 

3. 手术治疗 BTX - A 注射疗效不佳患者，如血管压迫所致面肌痉挛，可采用而神经微血管 
减乐术，周围神经切断术也可能有效。 

四、多发性脑神经损密 

多发性脑神经损害是指各种病因所致中.侧或双侧多数脑神经病变。常由肿瘤，如鉍咽癌、 
脑膜 瘤等； 血管病，如动脉瘤、血管 炎等; 感染，如局限性硬脑膜炎、说窦炎 ® 延、蛛网膜炎等；以 
及外伤如颅底骨折、血肿、出血等引起。临床主要表现为多种脑神经损害综合征。关键在于病 
因治疗。现将临床常见的多发性脑神经损宵综合征总结如下（表 15-1)： 
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表 15-1 常见的多发性脑神经损害综合征 


综合征 

病变部位 

累及脑神经 

常见病因 

临床表现 

海绵窦综合征 (Foix 

海绵窦 

in 、 IV 、 Vi、v 

海绵窦血栓件静脉炎；颈 

III . IV 、 VI 受损致患侧上险 

I syndrome) 


第1支，病变 
偏后者可有 
V 的第2、3 
支受累 

内动脉海绵窦 瘘; 海绵窦 
内动 脉瘤； 海绵窦内或邻 
近部位肿瘤 

盹孔敗大，眼球运动 
m . um ； v 受损致分布 
K 感觉障碍.角膜反射消 
火，眼结脱允血水肿 

眶上裂综合征 

眶 _h 裂附 

m 、 iv 、 Vi' v 

肿瘤如 W 咽癌、垂沐瘤 

n [ 、 IV 、 vi 受损出现全眼肌 

(Rochon-Duvigneaud 
syndrome ) 

近 

第1支 

等； 血管性病变如动脉 
瘤、血管 炎； 感染如局限 
性硬脑膜炎、眶卜-部骨 
膜 炎等; 蝶骨小 m 附近# 
折、出血、血肿等 

麻辨，外 展麻 痹出现早；三 
叉神经区域感觉障 碍; 角膜 
反射迟钝或消 失； 可出现同 
侧 Homer 综合征 

眶尖综合征 （ Rollet 

眶尖区域 

n 、 爪、 IV 、 

眶尖部位及附近区域肿 

川、 IV 、 VI 受损出现眼球活 

syndrome ) 


Vt 、 V 第1支 

瘤、血管病、外伤、感染 

动受限 ，釔视 ， ll 睑 下垂; 三 
义神经支配区域感觉过敏、 
减退； 视神经受损致视力下 
降，视祌经蒌缩，周边视野 
缺损 

岩尖综合征 

颞骨岩部 

V 、 V1 

颞骨岩部炎症以急性中 

患侧展神经麻痹致内斜视 

(Gradenigo syndrome) 

尖端 


耳炎最 常见; 肿瘤如表皮 
样瘤、脑膜 瘤等; 外伤、骨 
折及出血 

和 釔视; 患侧三叉神经眼支 
支配区疼痛、畏光、角膜感 
觉减退 

脑桥小脑脚综合征 

脑桥小脑 

v 、 vn 、 \u- 

肿瘤以听神经鞘瘤最为 

N 侧进行性神经性耳錄伴 

(Cashing J ‘syndrome) 

脚 

时伴 VI 、 IX、X 

常见，其 次为脑 膜瘤、上 
皮样盤 肿等； 蛛网膜炎、 
血管畸形 

前庭功能受 损； 面部感觉减 
返、疼痛，角膜反射减退或 
消失； 同侧眼内斜，轻度周 

1韦1性 Ifif 瘫； 同侧小脑性共济 
失调； 可有颅卨 表现; 后 
组脑神经麻痹症状 

迷走一舌下神 

烦外咽旁 

X 、 X1I 

颅骨骨折、环椎脱位、颈 

舌下神经损寄患侧舌肌无 

经综合征 (Tapia 
syndrome) 

间隙、延 
髓 


动脉瘤、肿瘤等 

力伴 萎缩; 迷.走神经损害致 
发音、稃咽 困难； 可合并同 
侧 Homer 综合征 

迷走一副一 济下神 

延髓下部 

X 、 XI 、 X11 

原发性和转移性肿瘤、颅 

迷走祌经损害致发音、吞咽 

经综合征 ( Jackson 

或颈静脉 


底骨折、后咽腔脓肿、脑 

W 难，可出现心动 过速; 患 

syndrome ) 

孔附近 


底动脉瘤、颈静脉孔神经 
鞘瘤等 

侧胸锁乳突肌和斜方肌全 
部或部分 瘫痪; 患侧, T r 肌无 
力伴萎缩 

一侧颅底综合征 

一 侧颅底 

l 〜 xn 

肿瘤最常见，其他可见颅 

广泛一侧脑神经损害 

(Guillain-Garrtin 

弥漫性病 


底骨折、血肿、脑干脑 炎、 

( I 〜 XD )，一 般无脑实质性 

syndrome ) 

变 


颅底脑膜炎等 

损宵 症状; 颅骨平片可见颅 
庇广_泛性骨质破坏 
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续表 


综合征 

病变部位 

累及脑神经 

常见病因 

临床表现 

枕髁一颈靜脉孔综 
合征 (Cnllrt-Sicanl 

syndrome) 

颈静 脉孔 
和枕彳 11 深 
雕 1 

IX、X、XI、X11 

肿瘤如上咽部肿瘤、网状 
细胞肉瘤、恶性淋巴瘤 
等；外伤；血管病变如动 
脉瘤、颈静 脉炎; 感染等 

舌咽、迷走神经损害致发 
音、吞咽 困难； 副神经损害 
致胸锁乳突肌和斜方肌无 
力； 舌下神经受损致舌肌无 
力、萎缩，伸否偏患侧 

腮腺后间隙综合征 

(Villaret syndmnK') 

烦外咽后 
区 

IX、X、XI、 

XD， 颈交感沖 
经干 

肿瘤如腮腺瘤、毋咽部肿 
瘤及转 移瘤；外伤； 感染 
如咽部 脓肿; 颅底颈内动 
脉瘤 

患侧舌后1/3味觉消失，软 
腭、咽喉部感觉缺失和声 
带、软腭 麻痹; 胸锁乳突肌 
和斜方肌麻痹与萎缩，舌肌 
麻痹及萎缩；可有 Homer 征 

颈静脉孔综合征 

( Verru^t syrulrome ) 

颈静脉孔 
附近 

1X、X、X1 

肿瘤、外伤、感染、血管性 
病变 

舌咽、迷走神经损害致患侧 
软腭、咽喉部感觉障碍，舌 
后1/3味觉缺失，声带及软 
腭麻瘐，患侧咽反射消失； 

副神经受损致患侧胸锁乳 
突肌和斜方肌麻痹与萎缩 

枕大孔区综合征 

枕大孔区 

ix 、 x 、 xi、xn 

肿瘤如脑膜瘤、神经鞘 
瘤； 颅底凹陷症，环椎枕 
化，先天性畸形等 

吞咽、发音困难;斜颈，舌肌 
萎缩，可伴颈神经根受损及 
脑膜刺激征，可有颈髓及延 
髓损害，小脑损害等 


第二节脊神经疾病 

' 咕神经病及 神经痛 

单神经病 （ mono 鎖】 ropathy ) 是指单一神经受损产生与该神经支配范围一致的运动、感觉功 
能缺失症状及体征。神经痛 ( neuralgia ) 是受损神经分布区疼痛。病因包括创伤、缺血、肿瘤漫润、 

物理损伤、全身代谢性疾病（如糖成病 ) 或屮毒（乙醇、铅)等。 

临床表现取决于受累祌经，共同特征为受累神经分布区感觉、运动及自主神经功能障碍，伴 
腱反射减弱或消失。肌电阁和神经传导速度测定有助于诊断。神经损伤2〜3周后 EMG 出现# 

经源性损莕改变，如大 ill: 纤颤屯位及正锐波，现肌肉大力收缩吋运动单位明显减少等。同时 
神经传导•速度可出现不同程度的减慢，动作电位波幅不同程度的减低或消失。监测神经传导速 
度对定位、判断神经损伤程度和佔 i 卜预后 有重要意义。 

(一） 桡神经麻痹 | 

饶神经 （radial nerve ) 发卩 ] 臂丛后束，兩 C 5 〜 T 1 的神经根纤维组成，其运动支支配肱'头肌、； 
旋后肌、肘肌、肱桡肌、烧侧腕长、短伸肌、尺侧腕伸肌、指总伸肌、示指和小指固有伸肌、拇长展 
肌和拇长、短伸肌，主要功能是伸肘、伸腕及 伸指; 感觉支分布于上臂、前臂背侧及手背、手指近 
端背面桡侧半。 

【病因】 

烧神经是臂丛神经屮最易受损伤的一支，病 W 其多:腋部或匕肢受压、感染、肩关节脱臼、 . 
肱、桡骨骨折、 h 肢贯通伤、铅、乙醇中#、 r •术吋 h 臂 K 时间过度外展或新生儿脐带绕上臂均可 
造成桡神经 受损。 


笔记 
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[ 胳床表现] 

桡神经麻痹 （radial paralysis ) 主要表现为腕下垂，这是 Ih 于仲肌癖:痪，不能 仲腕 和伸指所致， 
前'臂不能旋后。根据损伤部位不同临床表现各异。 

1 . 高位损伤(腋部）在腋下桡神经发出肱三头肌分支以 1 : 郃位受损，产生完全性桡神经麻癖， 
上肢各伸肌完全瘫痪，肘、腕、掌指关节均不能伸直，前臂仲査位旋后小‘能，手逝常处于旋前位。 

2. 肱骨中 1/3 损伤发出肱三头肌分支以下部位损伤，肱•:头肌功能 iH 常，余诸伸肌瘫痪。 

3. 肱骨下端或前臂上 1/3 损伤肱三头肌、肱桡肌、旋后肌 和仲 腕肌功能保存，. 

4. 前臂中 1/3 以下损伤仅有伸指功能丧失而无腕下垂： 

因邻近神经重荇，烧神经麻痹的感觉障碍仅限于手背拇指和笫一、二间隙背侧的“虎口 
区”皮肤（图 15-1)。 



图 15-1 桡神经、正中神经及尺神经损害的感觉障碍分布 
A . 桡、正中及尺神经损伤时的感觉障碍 （ 手背而) 

桡、正中及尺神经损伤时的感觉障碍 （ 甲 1:而 ） 


【诊断】 

根据肘、腕、指不能伸直，拇指伸直外展不能，伴手背桡侧及拇、示指背侧近端感觉减退，临 
床诊断不难。 

【治疗】 

主要为病因治疗及营养神经。桡神经有良好的再生能力，治疗后功能恢复较其他上肢神经 
为佳。 

(二）正中神经麻痹 

正中神经 （medial nerve ) 发自臂内侧束及外侧束，由 C 6 〜 T 1 神经根纤维组成，支配包括旋前 
N 肌、桡侧腕屈肌、各指屈肌、拇对掌肌、拇短屈肌等几乎前臂所有屈肌及大鱼际肌。主要功能 
为支配前臂旋前、屈腕、屈指。正中神经的感觉支分布丁-手掌桡侧半，桡侧半3个半手指掌而及 
其中竹和远节指背皮肤： 

【病因】 

继发于肩、肘关节脱位者多为牵拉伤。如为肱骨髁卜.骨折与月骨脱位，常分并正中神经挫 
伤或挤压伤 ，： 山于正中神经整个行程中以腕部位置最为衣浅，易被锐器戳伤或利器切割伤,并 
常伴屈肌腱受损。 

[ 临床 表现！ 

运动障碍主要表现为握力及前臂旋前功能受损 受损致2仝性 ^屮神 经麻痹，表现为 
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前臂旋前+能，腕外展 W 曲不能，拇、示、中指不能屈曲，握拳无力，拇指不能对掌、外展及屈曲， • 
肌肉蒌缩尤以大肌明显，手•嗲扁平;拇指内收呈“猿手”畸形。前臂中1/3或下1/3损伤时， 
运动障碍仅限 r •拇指外展 Jai 曲及对掌等。 

感觉障碍衣现为7^’; 卩桡侧 、 r : ，拇指、中指及示指掌面，无名指桡侧半掌面，示、中指末节和无 
名指末节桡侧半背而感觉减退或消失，常合并灼性神经痛（图15-1)。 

腕管综合 flh ( raipal tunnel syndrome , CTS ) 是临床最常见的正中神经损伤。腕管是由8块腕 
骨及其卜力宛横韧带共同纟 II 成的骨性纤维隧道，其间有正中神经与9条肌腱通过。各种内科疾 
病致腕管内容物水肿、辟脉淤滞，手腕部反复用力或创伤等原因致正中神经在腕管内受压，出现 
桡侧3指感觉异常、麻木、疼痛及大鱼际肌萎缩称为腕管综合征。 

【诊断】 

根据临床尜现为 ill 中冲经支配区运动感觉障碍和神经电生理检测诊断不难。 

【治疗】 

腕管综合征的治疗包拈腕关节制动，局部理疗,服用吲哚美辛、布洛芬等非甾体抗炎药，亦 
可在腕管内汴射泼尼松龙 0.5 ml 加2%的普 S •卡因 0.5 ml ， 每周1次，4〜6次为一个疗程。若2次 
以上无效，肌电『冬 1示 ft . 际肌失神经支配可切开腕横韧带松解神经。 

(三） 尺神经麻痹 

尺神经 （ulnar nerve ) 发向 Yf 内侧束，由 C 8- T 1 神经根纤维组成，支配尺侧腕屈肌、指深 
屈肌尺侧半、小鱼际肌、骨间肌、蝴状肌、拇收肌、小指对掌屈肌等。主要功能为屈腕使手向 
尺侧倾斜，小指外展、对掌及 ㈣ 曲等。感觉支主要分布于腕以下手尺侧及小指、无名指尺侧 
半皮肤。 

【病因】 

尺祌经损伤常见于外伤、 H (迫、炎症、骨折、麻风等,亦见于拄拐姿势不当、肱骨内上課发育 
异常及肘外翻畸形。尺神经在肘部肱骨内上髁后方及尺骨鹰嘴处神经走行表浅，是嵌等损伤 
常见部位。 

【临尿表现】 

运动障碍典型表现为手部小肌肉蒌缩、无力，手指精细动作减退或不能。尺侧腕屈肌麻瘦， 
桡侧腕屈肌拮抗致手偏向 桡侧; 拇收肌麻痹、拇展肌拮抗致拇指维持外展位;屈肌减退、伸肌过 
度收缩使掌指关订过仲，末指节屈曲里“爪形手”，伴小鱼际肌及骨间肌萎缩。前臂中 1/3 和下 
1/3受损伤及尺神经时仅见手部小肌肉麻痹。感觉障碍主要表现为手背尺侧、小鱼际肌、小指和 
无名指尺侧半感觉减退或消失（阁 15- l)o 

【诊断】 

根据腕、肘外伤史，尺神经支配范围典型运动、感觉障碍，辅以肌电图检测，诊断不难。 

【治疗】 

主要针对病因治疗，也可使用神经汽养药及类间醇类药物，辅以理疗，加强功能锻炼。 

(四） 腓总神经麻痹 

緋总神经 （common peroneal nerve ) 起自 W 〜 S 1 神经根，为坐骨神经的 一 主贤 分支，主安功能 
是足背屈、外展、内收及仲趾等。腓总祌经于大腿下1/3处由坐骨神经分出，绕腓骨小头外侧分 
出腓肠肌外侧皮神经支配小腿外侧而感觉，内侧支分出腓浅神经及腓深神经，前者发出肌支支 
配腓骨民肌及腓骨短肌，皮支分布丁•小腿外侧、足背和第2〜5趾背皮肤，后者支配胫骨前肌、长 
伸肌、短伸肌及趾短仲肌，并分出皮支到第1、2趾相对缘皮肤、、 

【病因】 

腓总神经绕行腓骨颈处 M 易受损，常见外伤、 ffi 廹，如外科手术、睡眠中压迫 及腓 骨头骨折、 
长期习惯盘腿坐等，糖尿病、铅中毒及滑诞炎等也町致腓总神经麻痹 
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[ 临床表现] 

腓总神经麻痹表现为足、足趾背屈不能，足下垂，走路呈跨阔步态，小腿前外侧及足背部感 
觉障碍。 

[ 诊断及治疗】 

根据病史、详细神经系统检査辅以神经电生理资料诊断不难注: a 1 :;坐卄神经病变等鉴别。 
除进行病因治疗外，可加用神经营养剂及局部理疗等。 

(五） 胫神经麻痹 

胫神经 （tihial nerve ) 发自 L 4 〜 S 2 神经根，在胴窝上角由坐骨神经分出后，于小腿后方直线下 
行，支配腓肠肌、比目鱼肌、胫骨后肌、趾长屈肌及足的全部 短肌卞 贤功能为屈膝、足 跖屈 、内 
翻及足趾跖屈等。 

【 临尿表现】 

胫神经受损，足、足趾跖屈不能，屈膝及足内收受限，跟腱反射减弱或消失。足外翻外展，骨 
间肌瘫痪致足趾爪形姿势，行走时足跟着地。小腿后而、足底、足外侧缘感觉障碍，偶冇足趾、足 
心疼痛、烧灼感等感觉异常。 

[ 诊断及治疗】 

诊断主要根据病史、临床表现及神经电生理检奄。除对病因治疗外，总性期可用皮质类间 
醇、神经营养药、 B 族维生素、神经生长因子等，也可采用针灸、理疗及药物离子透入等。肢体畸 
形明显保守治疗无效可行手术矫正。 

(六） 枕神经痛 

枕神经痛 (occipital neuralgia ) 是枕大、枕小、坪大神经分布区疼痛的总称 彳对祌经来向 
C 2 X 3, 分布于枕部。 

【病 因】 

枕神经痛常见病因有颈椎病、颈椎结核、外伤、脊髓肿瘤、哿关节炎、颈枕部肌炎、硬脊膜炎 
和转移瘤等，多为继发性神经损害，也可由呼吸道感染或扁桃体炎引起或病 W 未明3 

[ 临床表现] 

临床表现多为起源于枕部的一侧性持续性钝痛，向头顶（枕大神经)、乳突部（枕小神经)或 
外耳（耳大神经)放射， Pj 阵发性加剧，头颈活动、咳嗽时加重，常伴颈肌痉挛。检查枕外隆突下 
常有压痛，枕神经分布区常有感觉减退或过敏。 

[ 治疗】 

首先是病因治疗,也可用止痛、镇静及神经荇养药，局部封闭，理疗等对症治疗，效果不佳可 
手术治疗。 

(七） 臂丛神经痛 

臂丛由 C 5- T 1 脊神经前支组成，主要支配上肢运动及感觉，受损时常产生神经支配区疼痛， 
故称为“臂丛神经痛 ” （brachial neuralgia ) 0 

【病因】 

臂丛神经痛通常分为特发性和继发性两类，以后者多见。特发性臂丛神经痛病闪未明，可 
能是一种变态反应性疾病，与病毒感染、疫苗接种、分娩、外科 - F •术等有关。继发性臂丛神经痛 
多由臂丛邻近组织病变压迫所致，分为根性臂丛神经痛和干性臂丛神经痛，前荇常见病因有颈 
椎病、颈椎结核、骨折、脱位、颈髓肿瘤等，后者常由胸廓出 n 综合征、外伤、锁骨骨折、肺沟瘤、较 
移性癌肿等引起。 

【临床表现】 

特发性臂丛神经痛多见于成年人，急性或 贩急性 起病，病前或发病 V •期 nr 有发热、乏力、肌 
肉酸痛等全身症状,继之出现府、 IJ 支疼痛，数丨丨内出现 I :肢 肌无力 ，腱反射改变和感觉障敝、 
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继发性-从神经痛 衣现 为旳、 U 皮出现不同程度的针刺样、烧灼样或酸胀感，始于肩、颈部，向同 
侧上肢扩故，持续性或阵发 n 加剧，夜间或上肢活动时明显，臂丛分布区运动、感觉障碍，局限性 
肌萎缩，腱反射减弱或消失.病程氏可有自主神经功能 障碍。 臂丛神经牵拉试验和直臂抬高试 
验多呈阳性 i 

颈椎病足引起竹丛沖经痛•常见的原因，多40〜50岁起病，男性多见。常见于颈椎间盘退 
行性疾病和椎沐 ' it 质增生，迫 C 5 、 C 6 感觉神经根引起臂丛神经根性神经痛，为发麻或触电样 
疼痛，多位于前竹桡侧及乎指，与神经根支配范闱一致，常伴相应区域感觉减退。压迫运动神经 
根可产生府部活动受限,病程长可致凝肩。 

【 诊断及鉴别诊断】 

根据临床-农现结合肌电阁、祌经传导速度等神经电生理检查诊断不难，但需注意与肩关节 
炎、肩关节周炎鉴別、.后者疼痛一般周限于肩部或上臂，疼痛不放散，颈部活动疼痛不加重。 
查体肩关节活动受限，关节肌肉有 ffi 痛 ，无冲 经受损 体征。 颈椎、肩关节 X 线片、 CT 可鉴别诊断。 

【 治疗】 

病因治疗为皆选，其次可辅以消炎镇痛药如布洛芬、荷包牡丹碱等，与镇静类药如艾司唑仑 
同吋服用效果较好。为减轻神经水肿和止痛可用2%普鲁卡因与泼尼松龙痛点局部封闭。根据 
情况可试用局部理疗、针灸、颈椎牵引等综合治疗。 

(八） 肋间 神经痛 

肋间神经_ (intercostal neuralgia) 指肋间神经支配区的疼痛综合征。 

[病因】 

原发性罕见，多为继发性肋间神经痛，常由带状疱疹、胸膜炎、肺炎、胸椎或肋骨外伤、肿瘤 
等引起。 

[ 临废 表现】 

疼痛沿•个或几个肋间分布，呈持续性刺痛、灼痛，呼吸、咳嗽、喷嚏时加重。查体可发现相 
应肋间皮肤区感觉过敏和肋骨缘压痛。带状疱疹性肋间神经痛在相应肋间可见疱疹，疼痛出现 
于疱疹前，疱疹消失后疼痛可持续一段时间。 

【治疗】 

肋间神经痛治疗主要是病因治疗如切除肿瘤、抗感染、抗病毒等，对症治疗可用止痛、镇静 
剂、 B 族维生索、局部封闭、理疗等。 

(九） 股外侧皮神经炎 

股外侧皮神经病 （ lateral femoral cutaneous neuropathy ) 也称为感觉异常性如痛 （ meralgia 
paresthetica ), 是临床最常见的皮神经炎，是由于股外侧皮神经损伤所致。股外侧皮神经是纯感 
觉神经，发自腰丛，由 L 2、 L 3 神经根前支组成，穿过腹股沟韧带下方，分布于股前外侧皮肤。 

【病因】 

股外侧皮神经受损主要见 f 局部受压、腹膜后肿瘤、腹部肿瘤、妊娠子宫压迫等。其他病因 
包牯肥胖、外伤、洒精及药物中毒等。糖尿病单祌经病易累及该神经。 

【 临尿表现】 

常见 Tl >] 性，多为-侧受累，表现为大腿前外侧下2/3区感觉异常如麻木、疼痛、蚁走感等， 
久站或步行较久后症状加剧。查休可有大腿外侧感觉过敏、减退或消失，无肌萎缩和无力等运 
动神经受累症状，呈慢性病程，可反复发作，预后良好。 

[ 治疗】 

首选病因治疗，如治疗糖尿病、动脉硬化、中#等，肥胖者减肥，嗜酒者戒酒。疼痛严重者可 
门服止痛镇静剂或卡%两平等，大剂最 B 族维生素或2%普&卡因局部封闭可能有效。疼痛严 
歌,保守治疗尤效拧吋考虑行阔筋膜或腹股沟韧带切开术松解神经压迫。 
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(十）坐骨神经痛 

坐骨神经痛 ( sciatica ) 是指沿坐骨神经通路及其分支区内的疼痛综介征坐竹神经发自骶丛， 
由 M 〜 S 3 神经根组成，是全身最长最粗的神经，经梨状肌下孔出骨盆后分布 T 牿个下肢。 

【病因】 

原发性坐骨神经痛临床少见，又称坐骨祌经炎，病因未明。可能 1 」受凉、感〖彳，牙、0窦、扁 
桃体感染侵犯周围神经外膜致间质性神经炎有关，常伴有肌炎或纤维组织炎. 

继发性坐骨祌经痛临床上常见，是坐骨神经通路受周 闹组 织或病变 W 迫或刺激所致，少数 
继发于全身疾病如糖尿病、痛风、结缔组织病等，根据受损部位可分为根性和干性坐骨神经痛 C 
根性坐骨神经痛较干性坐骨神经痛多见，常由椎管内疾病（脊髓、炎疵，腰骶及椎管内肿瘤、 
外伤、血管畸形等)及脊柱疾病(腰椎间盘突出、腰椎脊柱炎、椎符狹窄、腰椎 借 关节病、脊柱结核、 
肿瘤等）引起。其中以腰椎间盘突出引起者最为多见。干性坐•神经 你 i 常由骶髂关节病、髓关 
节炎、腰大肌脓肿、盆腔肿瘤、子宫附件炎、妊娠子宫压迫、臀肌注射部位不当所致。 

[ 临床表现] 

青壮年多见，单侧居多。疼痛主要沿坐骨神经径路由腰部 、 W 部向股后、小腿后外侧和足外 
侧放射。疼痛常为持续性钝痛，阵发性加剧，也可为电泡、刀割或烧灼样疼痛，行走和牵拉坐骨 
神经时疼痛明显。根性痛在咳嗽、喷嚏、用力时加剧。为减轻活动时诱发的疼痛或疼痛加剧，患 
者将患肢微屈并卧向健侧，仰卧起立时先患侧膝关节弯 llll ，坐 F 时健侧臀部先着力，直立时脊柱 
向患侧侧凸等。查体可发现直腿抬高试验 （ Lasegue 征）阳性，患者仰卧，卜'肢伸直，检查者将患 
肢抬高，如在70。范围内患者感疼痛即为阳性，系胴旁肌反射性痉孪所致；患侧小腿外侧和足背 
可出现感觉 障碍; 踝反射减弱或消失; L 4、 L 5 棘突旁、慨髂旁、緋肠肌处等有压痛点。腰骶部、骶 
髂、髋关节 X 线片对发现骨折、脱位、先天性脊柱畸形有帮助， CT 、 MKI 、椎管造影有助于脊柱、椎 
管内疾病的诊断， B 超可发现盆腔相关疾病，肌电图及神经传异速度对判断坐骨神经损害部位、 
程度及预后有意义。 

【诊断及鉴别诊断】 

根据病史、临床症状、体征如疼痛分布范围、加剧及减轻诱因、压痛点、 Lasegue 征、踝反射减 
弱及影像学检查本病即可诊断。应注意与以下疾病 鉴别： 

1. 急性腰肌扭伤有外伤史，腰部局部疼痛明显，无放射痛，压痛点在腰部两侧。 

2. 腰肌劳损、臀部纤维组织炎、髋关节炎也有下背部、臀部及下肢疼痛，但疼痛、 ft 痛局限 
不扩散，无感觉障碍、肌力减退等，踝反射一般正常。可行 X 线片或 C 1\ MRT 检查鉴別。 

【治疗】 

1. 病因治疗不同病因采取不同治疗方案，如腰椎间盘突出者急性期睡硬板床休息1〜2周 
使症状稳定。 

2. 药物治疗疼痛明显可用止痛剂如吲哚美辛、布洛芬、 I 々马两平等。肌肉痉挛可用地西 
泮5〜 10 m g 口服,3次/ H 。也可加用神经营养剂，如维生素，每次 100 mg ， 1次/日，肌内注射、 

3. 封闭疗法也可用1%〜2%普鲁卡因或加泼尼松龙各 1 ml 椎旁封闭。 

4. 物理疗法急性期可选用超短波、红外线照射，疼痛减轻后可用感成电，碘离子透人及热 
疗等，也可应用针灸、按摩等。 

5. 手术治疗疗效不佳或慢性复发病例可考虑手术治疗。 

(十一）股神经痛 

股神经 （femoral n 職）由 L 2~4 神经根前支组成，是腰丛中最长的分支 ; 股祌经痛 
neuralgia ) 也称为 Wassermann 征。 

【病因】 

常见病因包括骨盆股骨骨折、枪伤、刺割伤以及中毒、糖秘病、传染病、盆腔肿瘤、脓肿、静脉 
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曲张和股动脉瘤等 

【临麻表现】 

股神经损伤主要表现为下肢无力，尽砧避免屈膝的特殊步态，行走时步伐细小，先伸出健 
脚，再病脚拖臾前行，奔跑跳跃 不能; 皮支损伤有分布区剧烈神经痛及痛觉过敏，大腿前内和小 
腿内侧痛觉减退或消 失； 膝反射减弱或 消失; 可伴水肿、青紫等营养性改变。 

【 治疗】 

1 .病因治疗 股神经离断耑行神经缝合，瘢痕压迫应作祌经松解术，盆腔肿瘤或股动脉瘤 
应手术切除、 

2. 药物治疗皮质类 H 醇可消除神经局部水肿、粘连，利于外伤恢复。使用索米痛片、阿司 
匹林、布洛芬冇明显止痛作用：沖经呰养药包括维生索、维生素 B 6 、 维生素 B 12 、 ATP 和神经生 
长因子等。 

3. 股神经封闭 疼痛剧烈难以忍受者可用2%普鲁卡 因加山 莨菪碱、维生素 h 或无水乙 
醇行股祌经封闭，止痛效果好。针灸、理疗、穴位封闭利于解除粘连，促神经再生等。 

:、多发性神经病 

多发性神经病 （ polyneuropathy ) 也称末梢性祌经病，是肢体远端多发性神经损害。临床表现 
为四肢远端对称性运动感觉障碍和自主神经功能障碍 3 

【病因及病理】 

多发性祌经病的病理改变主要为周围神经轴索变性、节段性脱髓鞘及神经元变性等。 
最常见的病理改变是轴索变性，向远端逐渐向近端发展，表现为逆死性神经病 （ Ayh^-hack 
neuropathy ), 常见丁-药物、化学品、重金属、酒精中毒、代谢障碍性疾病等。节段性脱髓銷损害，轴 
索一般不受累，常见于吉兰一巴雷综合征、铅中毒等。神经元病主要损害脊髓前角细胞或后根 
神经节细胞，常见于遗传性运动感觉神经病2型 （ CMT 2) 及某拽副肿瘤综合征等。 

【 临床表现】 

周 F 附巾经损伤通常是完全性的 ，一 般均有肢体远端对称性感觉、运动和自主神经功能障碍。 
受累肢体远端早期可出现感觉异常如针刺、蚁走、烧灼、触痛和感觉过度等刺激性症状。 随病程 
进展，渐出现肢体远端对称性深浅感觉减退或缺失，呈手套一袜套样分布。肢体呈下运动神经 
元性瘫痪，远端对称性肌无力，可伴肌萎缩、肌束颤动等。肌萎缩上肢以骨间肌、蝴状肌、大小鱼 
际肌明显，下肢以胫前肌、腓骨肌显著，可出现垂腕、垂足，晚期肌肉挛缩明显可出现畸形。四肢 
腱反射减弱或消失，通常为疾病早期表现。 

[1 主神经功能障碍表现为肢体末端皮肤菲薄、干燥、苍白、变冷、发甜，汗多或无汗，指（趾） 
甲粗糙、松脆，竖毛障碍，高血压及体位性低血压等。 

上述症状通常 H 时出现，呈四肢对称性分布，由远端向近端扩展。 

实验室脑脊液检查一般正常，个別患者栺脑脊液蛋白含量轻度升高。肌电图为神经源性损 
害，神经传导速度 " f 有不同程度的减低。神经活检可见周围神经节段性髓鞘脱失或轴突变性。 

【诊断】 

根据肢体远端手套一袜套样分布的对称性感觉障碍，末端明显的弛缓性瘫痪，自主神经功 
能障碍，肌电图、神经传淨速度及神经组织活检的改变，诊断并不困难。神经传导速度测定可有 
助于早期诊断亚临床病例，而纯感觉或纯运动性轴突变性多发性神经病提示神经元病。 

[ 治疗】 

1 . 病因治疗 糖尿病性多发性神经病者应汴怠控制血糖/延缓病情进展;药物所致者：迮 
即 停药； 重金属及化学品中毒应立即脱离中毒环境，及时应用解毒剂及补液、利尿、通便以尽快 
排出毒物；尿#症性口了行血液透析或肾移植;齊养缺乏代谢障碍性多发性神经病患者应积极治 
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疗原 发病； 乙醇中毒者需戒酒。 

2. —般治疗可补充 B 族维生素及其他神经营养药如辅酶 A 、 ATP 等疼痛明显者可用各 
种 ih 痛剂，严重者可用卡马西平或笨妥英钠。急性期患者应卧床休息，加强 VV 养，对重症患者加 
强护理，瘫痪患者勤翻身，瘫痪肢体应使用夹板或支架维持功能位，防关 V 』嚷缩、畸形。恢复期 
可使用针灸、理疗及康复训练 C 


1、 A 兰一巴泔纪合征 

吉兰一巴雷综合征是一种自身免疫介导 的周圃 祌经病，主要损古多数脊神经根和周围神 
经，也常累及脑神经 。 临床特点为急性起病，症状多在2周左 t 达到 A 峰，表现为多发神经根 
及周围神经损害，常有脑脊液蛋白一细胞分离现象，多呈单时相 ri 限性病程，静脉注射免疫球 
蛋白 (intravenous imrrmnoglohulin ， IVIG ) 和血浆交换 （plasma exchange ， PE ) 治疗有效。该病 
包括急性炎性脱髓鞘性多发神经根神经病 (acute inflammatory demyolinating polyneuropathies , 
AIDP )、 急性运动轴索性神经病 (acute motor axonal neumpathy ， AMAN )、 急性运动感觉轴索性神经 
病 （acute motor-sensory axonal neuropathy , AMSAN) x Miller Fisher 综合征 (Miller Fisher syndrome , 
MFS )、 急性泛自主神经病 (acute panautonomic neuropathy , APN ) 和急性感觉神经病 (acute sensory 
neuropathy , ASN ) 等亚型 c 

【病因】 

GBS 确切病因未明。临床及流行病学资料显示发病可能与空肠弯曲菌 （Campylobacter 
jejimi ， CJ ) 感染有关。以腹泻为前驱症状的 GBS 患者 CJ 感染率高达85%，常引起急性运动轴索 
性神经病。 CJ 是革兰阴性微耑氧弯曲蘭，有多种血淸型，患者常在腹泻停止后发病。此外 ， GBS 
还可能与巨细胞病毒、 EB 病毒、水痘一带状疱疹病毒、肺炎支原体、乙®肝炎病苽、 HIV 感染相 
关。较多报告指出白血病、淋巴瘤、器官移植后使用免疫抑制剂或患者有系统性红斑狼疮、桥本 
甲状腺炎等自身免疫病常合并 GBSo 

【 发病 机制】 

分子模拟 （molecular mimicry ) 是目前认为能导致 GBS 发病的最主要的机制之一。此学说 
认为病原体某些组分与周围神经某些成分的结构相同，机体免疫系统发生识别错误，自身免疫 
性细胞和自身抗体对正常的周围神经组分进行免疫攻击，致周围神经脱髓鞘。不同类型 GBS 可 
识別不同部位的神经组织靶位，临床表现也不尽相同。 

【病理】 

主要病理改变为周围神经组织小血管周 闱淋 巴细胞 J : i 噬细胞浸润，神经纤维脱髓鞘，严$ 
病例可继发轴突变性。 

[ 分型和诊断】 

1. AIDP 是 GBS 中最常见的类型，也称经典型 GBS ， 主要病变为多发神经根和周围神经 
节段性脱髓鞘。 

(1) 临床表现 

1) 任何年龄、任何季节均可发病。 

2) 病前1〜3周常苻呼吸道或胄肠道感染症状或疫苗接种史。 

3) 急性起病，病情多在2周左右达到高峰。 

4) 首发症状多为肢体对称性迟缓性肌无力， 1'1 远端渐向近端发展或自近端向远端加重，常 
山双下肢开始逐渐累及躯千肌、脑神经。多于数 U 至2周达卨峰： 严重 病例 " r 累及肋间 肌和贴 
肌致呼吸麻痹。四肢腱反射常减弱，10%的患者表现为腱 反射正 常或活跃 

5) 发病时患者多有肢体感觉异常如烧灼感、麻木、刺痛和不适感等，吋先 f 或 SJ 运动症状 M 
时出现。感觉缺失相对轻，¥手套一袜套样分布。少数患者肌肉可有乐痛，尼其以腓肠肌 m 痛 
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较常见，偶有出现 Kernig 彳 lh 和 Lasegue 征等神经根刺激症状。 

6) 脑神经受累以双侧而神经麻痹最常见，其次为舌咽、迷走神经，动眼、展、舌下、三叉神经 
瘫痪较少见,部分患者以瞻沖经损害为首发症状就诊。 

7) 部分患荇冇肉主神经 功能障 碍，表现为皮肤潮红、出汗增多、心动过速、心律失常、体位性 
低血压、手足肿胀及 G 养障碍、尿便障碍等。 

8 ) 多为单相病程，病程中可有短暂波动。 

(2) 辅助检森 

1) 脑脊液 检畓: ①脑符液蛋1:1 一细胞分离是 GBS 的特征之一,多数患者在发病数天内蛋白 
含 lit 正常，2〜4周内蛋卩 i 不同程度升高，但较少超过 l.Og/L; 糖和氣化物 正常； 白细胞计数一 
般<10 x 10VL, ②部分患者脑脊液出现荔克隆区带(。1咖山仙1^111士，08)，但并非特征性改变。 
③部分患者脑脊液抗神经节 : 庁脂抗体阳性。 

2) 血沾学检 查: ①少数忠#出现肌酸激酶 （CK) 轻度升高，肝功能轻度异常。②部分患者血 
抗神经节 苻脂 抗体阳性。③部分患者血淸可检测到抗空肠弯曲菌抗体、抗巨细胞病毒抗体等。 

3) 部分患者粪便中可分离和培养岀空肠弯曲菌。 

4) 神经电 生理： 主要根据运动神经传导测定,提示周闱神经存在脱髓鞘性病变，在非嵌压部 
位岀现传牙阻滞或异常波形离散对诊断脱髓鞘病变更有价值。 

5) 腓肠祌经 活检： 可作为 GBS 辅助诊断方法，但不作为必需的检查。活检可见有髓纤维脱 
髓鞘，部分出现吞噬细胞浸润，小血管周围可有炎症细胞浸润。 

(3) 诊断标准 

1 ) 常有前驱感染史，呈急性起病，进行性加重，多在2周左右达高峰。 

2) 对称性肢体和脑神经支配肌肉无力，重症者可有呼吸肌无力，四肢腱反射减弱或消失。 

3) 可伴轻度感觉异常和自主神经功能障碍。 

4) 脑脊液出现蛋内一细胞分离现象。 

5) 电生理检杏提小•远端运动神经传导潜伏期延长、传导速度减慢、 F 波异常、传导阻滞、异 
常波形离散等。 

6) 病程有自限性。 

(4) 鉴別诊断 :如果 出现以下表现，则一般不支持 GBS 的诊 断:① 显著、持久的不对称性肢体 
无力。②以膀胱或直肠功能障碍为首发症状或持久的膀胱和直肠功能障碍。③脑脊液单核细 
胞数超过 50 x 10 6 /L。 ④脑脊液岀现分叶核白细胞。⑤存在明确的感觉平面。需要鉴別的疾病 
包括: 脊髓炎、周期性瘫痪、多发性肌炎、脊髓灰质炎、重症肌无力、急性横纹肌溶解症、白 1 候神经 
病、莱姆病卜啉病、周 m 神经病、癔症性瘫痪以及中毒性周围神经病。 

1 ) 脊髓灰质 炎:起 病时多有发热，肢休瘫痪常局限于一侧下肢，无感觉障碍。 

2) 急性横贯性脊 髓炎: 发病前1〜2周有发热病史，起病急，1〜2 U 出现截瘫，受损平面以下 
运动障碍伴传导束性感觉障碍，早期出现尿便障碍，脑神经不受累。 

3) 低钾性周期性瘫痪 :迅速 出现的四肢弛缓性瘫.X感觉障碍，呼吸肌、脑神经一般不受累， 
脑脊液检杏山:常，血清 K+ 低，可有反复发作史。补钾治疗有效。 

4) 重症肌 尤力 （myasthenia gravis, M(;): 受累 骨赂肌 病态疲劳、症状波动、晨轻 杜退， 新斯的 
明试验可协助鉴别。 

2. AMAN 以广泛的运动脑祌经纤维和脊神经前根及运动纤维轴索病变为主。 

( 1 ) 临床表 现:① nj •发生于任何年龄，儿童逬常见，男女患病率相似，国内患者在夏秋发病 
较多，②前驱 症状： 多有腹泻和上呼吸道感染等，以空肠弯曲菌感染多见。③急性起病，平均在 
6~12入达到卨峰，少数患荇在24〜48小时内即可达到高峰。④对称性肢体无力，部分患者有脑 
神经运动功能受损， ® 症#可出现呼吸肌无力。腱反射减弱或消失与肌力减退程度较一致、无 
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明显感觉异常，无或仅有轻微自主神经功能障碍 c 

(2) 辅助检查 :①脑 脊液检 查：同 AIDPc ②血清免疫学 检查： 部分忠片血 m 中可检测到抗神 
经节苷脂 GM , 、 GD Ia 抗体，部分患者血淸空肠弯 曲菌 抗体阳性③电 I :现检 作：运 动神经受累为 
主，并以运动神经轴索损害明显。 

(3) 诊断标准 :参考 AIDP 诊断标准，突岀特点是神经电生现检杏提小•近 T •纯运动神经受累， 
并以运动神经轴索损害明显。 

3. AMSAN 以广泛神经根和周围神经的运动与感觉纤维的轴索变忭力卜: 

(1) 临床表现 :①急 性起病，平均在6〜12天达到高峰，少数患齐仵24〜48小吋内达到高峰。 
②对称性肢体无力，多有脑神经运动功能受累，重症者可有呼吸肌 X 力，呼吸袞竭、患者同时有 
感觉障碍，甚至部分出现感觉性共济失调。常有 A 主神经功能障碍： 

(2) 辅助 检查: ①脑脊液检？^同 AIDP 。 ②血洁免疫学检赉 ：部分 忠 者血沾 中可检测到抗神 
经节苻脂抗体。③电生理 检查: 除感觉神经传导测定可见感觉神经动作电位波幅下降或无法引 
出波形外，其他同 AMAN , ④腓肠神经活 检:可 见轴索变性和神经纤维丢失，但不作为确沴的必 
要条件。 

(3) 诊断标准:参照 A 1 DP 诊断标准，突出特点是神经电生理检符提示感觉和运动神经轴索 
损害明显。 

4. MFS 与经典 GBS 不同，以眼肌麻痹、共济失调和腱反射消失为 -K 要临床特点 。 

(1) 临床表 现:① 任何年龄和季节均可发病。②前驱症状：吋有腹泻和呼吸道感染等，以空 
肠弯曲菌感染常见。③急性起病，病情在数天至数周内达到高峰。④多以复视起病，也 nl 以肌痛、 
四肢麻木、眩晕和共济失调起病。相继出现对称或不对称性眼外肌麻痹，部分患者柯眼睑下垂， 
少数出现瞳孔散大，但瞳孔对光反射多正常。可有躯干或肢体 J !：•济失调，腱反射减弱或消失，肌 
力正常或轻度减退，部分有延髓部肌肉和面部肌肉无力，四肢远端和面部麻木和感觉减退，膀胱 
功能障碍。 

(2) 辅助检查 :①脑 脊液检 查：同 AIDP。 ②血清免疫学检 杏:部 分患者血淸中可检测到空肠 
弯曲菌抗休 ^ 大多数患者血清 GQ U ，抗体阳性。③神经电生理检查 :感觉 神经传导测定可见动 
作电位波幅 K 降，传导速度 减慢; 脑神经受累者可出现而神经 CMAP 波幅 下降； 瞬目反射可见 
仏、 R 2 潜伏期延长或波形消失。运动神经传导和肌电图一般无舁常。电生理检査非诊断 MFS 
的必需条件。 

⑶诊断标准 :①急 性起病，病情在数天内或数周内达到高峰。②临床 I :以眼外肌麻痹、共 
济失调和腱反射消失为主要症状，肢体肌力正常或轻度减退。③脑脊液出现蛋 卩1 一细胞分离。 
④病程呈自限性。 

(4) 鉴別诊 断:耑 要鉴别的疾病包括与 GQ lh 抗休相关的 Bickerstaff 脑干脑炎、急性眼外肌麻 
痹、脑干梗死、脑干出血、视神经脊髓炎、多发性硬化、重症肌无力等。 

[ 治疗】 

1. 一般治疗 

0) 抗 感染: 考虑有胃肠道 Cj 感染者，可用大环内酯类抗生素治疗。 

⑵呼吸道 管理: 重症患者可累及呼吸肌致呼吸衰竭，应置于监护室，密切观察呼吸情况，定 
时行血气分析。当肺活谊下降至正常的25%〜3()%，血氣饱和度、血铽分压明显降低时，应尽¥ 
行气管插管或气管切开，机械辅助通气。加强气道护理，定时翻身、拍背，及时抽吸呼吸道分泌 
物，保持呼吸道通畅，预防感染。 

(3) 背养支持 :延髓 支配肌肉麻痹者有#咽闲难和饮水呛咳，志给 f 七饲锷养，以保 证每 H 
足够热 M 、维生素，防止电解质紊乱。合并有消化道出血或胃肠麻痹者，则给 P 静脉背养支持。 

⑷对症治疗及并发症的 防治: 重症患者连续心电监护，窦性心动过速常见，尤需治疗;严盧 


-it 
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心脏阻滞及窦性泠搏少见，发生时可立即植入临时性心内起搏器。高血压用小剂量的 （3 受体 
阻断剂治?？，低血灰可补充胶休液或调整患者 体位; 尿潴留可加压按摩下腹部，无效时导尿，便 
秘可给予缓泻剂和润肠剂、抗生尜预防和控制坠积性肺炎、尿路感染。阿片类药物、卡马西平 
和加巴喷丁可川于神经痛的治疗： 

2. 免疫治疗 

( 1 ) 血浆交换 （ PE ): S 接去除血浆中致病因子如抗体，推荐有条件者尽早应用。每次交换量 
为30〜 50 ml / kg ， 在1〜2岡内进行3〜5次。禁忌证包括严重感染、心律失常、心功能不全和凝血功 
能障碍等。 

(2) 免疫球蛋广1静脉注射 （1 V 1 G ) :推荐 有条件者尽早应用。临床表明治疗 AIDP 有效。成人 
剂 M 0. 知 / Ug . d )， 连川5天 t 免疫球蛋白过敏或先天性 IgA 缺乏患者禁用。发热面红为常见的 
不良反应，减慢输液速度可减轻。偶有无菌性脑膜炎、肾衰、脑梗死报道，可能与血液黏度增高 
有关。 PE 和 〖 VK ; 为 A 1 DP 的一线治疗方法，但联合治疗并不增加疗效，故推荐单一使用。 

(3) 糖皮质激 索： 目前网内外对糖皮质激素治疗 GBS 仍有争议。对于无条件行 IVIG 和 PE 
治疗的患者可试用甲泼尼龙 500mg/d, 静脉滴注，连用 5 日后逐渐减量，或地塞米松 10mg/d, 静脉 
滴注， 7〜10 天为一个疗程。 

3. 神经营养 应用 B 族维生索治疗，包括维生素 B 1 、维生素 B 12 、维生素 B 6 等。 

4. 康复治疗 病惜稳定后，早期进行正规的神经功能康复锻炼，包括被动或主动运动、理 
疗、针灸及按摩等，以预防失用性肌萎缩和关节挛缩。 

【预后】 

本病具有自限性，预后较好。瘫痪多在3阓后开始恢复，多数患者2个月至1年内 恢复正 常， 
约10%患茗遗留较严東后遗症。 GBS 病死率约5%，主要死于呼吸衰竭、感染、低血压、严重心 
律失常等并发症。60岁以上、病情进展迅速、需要辅助呼吸以及运动神经波幅降低是预后不良 
的危险因索。 


四、慢性炎性脱髓鞘性多发性神经根神经病 

慢性炎性脱髓鞘性多发性神经根神经病 (rhmnic inflammatory demyelinating polymdiculoneuropatiiy , 
CIDP ) 乂叫慢性 Guillain - Barre 综合征，是一组免疫介导的炎性脱髓鞘疾病，呈慢性进展或复发 
性病程，多伴有脑脊液蛋白一细胞分离，电生理表现为周酣申经传导速度减慢、传导阻滞及异 f 
波形 离散; 病理敁示有髓纤维多灶性脱髓鞘、神经内膜水肿、炎细胞浸润等特点;大部分对免疫 
治疗反应良好。 CIDP 发病率较 AIDP 低，分类包括经典型和变异型，后者少见，如纯运动型、纯 
感觉哦、远端获得性脱髓鞘性对称性神经病 （distal acquired demyelinating symmetric neuropathy , 
DADS )、 多灶性获得性脱髓鞘性感觉运动神经病 （multifocal acquired demyelinating sensory and 
motor neuropathy , MADS AM , 或称 Lewis-Sumner 综合征)等。 

【病因及发病机制】 

本病发病机制未明，与 AIDP 相似而不相同。 C 1 DP 体内可发现卜微管蛋白抗体和髓鞘结 
合糖蛋 广1 抗体，却未发现与 AIDP 发病密切相关的针对空肠弯曲菌及巨细胞病毐等感染因子免 
疫反应的证据。 

【病理】 

炎症反应不如 AIDP 明显，脱髓鞘与髓鞘再步并存， Srhwami 细胞再生呈“洋葱头样”改变， 
轴索损伤也常见。 

【临尿表现】 

各年龄组均可发病，男女发病率相似。病前少见前驱感染，起病隐匿并逐步进展，2个月以 
I :达商峰，约6%患 备以亚 急性起病。临床表现主要为对称性肢体远端或近端无力，大多自远端 
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向近端发展。一般不累及延髓肌致吞咽困难，呼吸闲难更为少见部分 AU 片可作向主神经功能 
障碍，表现为体位性低血压、括约肌功能障碍及心律失 常等丧 阼尔叫肢肌力减退，肌张力低， 
伴或不伴肌萎缩，四肢腱反射减弱或消失，四肢末梢性感觉减退或消失，_肠肌可苻压痛 ， Kernig 
征可阳性。 

[ 辅助检查] 

1 . 脑脊液检查80%〜90%的患者存在脑脊液蛋白一细胞分离，蛋 T 1 A M : 波动于 0.75 〜 2 g / L ， 
病情严重程度与脑脊液蛋白含 S 呈正相关。少数 CIDP 患者蛋广1 A iL : 常，部分患荇霖克隆带 
阳性。 

2. 电生理检查早期行 EMG 检查有神经传导速度减慢， F 波潜伏期延长，提小脱髄鞘病变， 
发病数月后30%患者可有动作电位波幅减低提示轴索变性。 

3. 腓肠神经活检可见反复节段性脱髓鞘与再炬形成的“洋葱义•样”改变，高度提示 
CIDPc 

【诊断及鉴别诊断】 

CIDP 的诊断目前仍为排除性诊断。符合 以下条 件的可考虑本 病：① 症状进展超过8周， 
慢性进展或缓解 复发; ②临床表现为不同程度的肢体 X 力，多数4对称性，少数为非对称性(如 
MADSAM )， 近端和远端均可累及，四肢腱反射减弱或消失，伴有深、浅感觉好常；③脑脊液蛋 
白一细胞 分离; ④电生理检杏提示周围神经传导速度减慢、传异阻滞或异常波形 离散; ⑤除外其 
他原因引起的周围神 经病; ⑥糖皮质激素治疗有效。 

应注意与以下疾病 鉴别： 

1 . 多灶性运动神经病 （multifocal motor neuropathy ， MM ) 是以运动神经末端受累为主的 
进行性周围神经病，临床表现为慢性非对称性肢体远端无力，以 h 肢为 i •:，感觉正常。 

2. 进行性脊肌萎缩症 （progressive spinal muscular atrophy ， PSMA ) 也为缓慢进展病程，但运 
动障碍不对称分布，有肌束震颤，无感觉障碍。祌经电生理不 NCV 1?:常， KMG 可见纤额波及巨 
大电位。 

3. 遗传性运动感觉性神经病 （hereditary motor sensory and neuropathy , HMSN ) 一般有遗传 
家族史，常合并有手足残缺，色素性视网膜炎等。确诊耑 依諶 神经活检。 

4. 其他约1/4的 CIDP 患者可伴有结缔组织病，如系统性红斑狼疮、血管炎、干燥综合 
征及副蛋內血症、淋巴瘤等。同时应与血卟啉病、慢性代谢性祌经病及糖尿病 性周閑 神经病相 
鉴别。 

【治疗】 ^ 

1. 糖皮质激素 aDP 首选治疗药物。 rp 泼尼龙500〜 1000 m g / d ， f 脉滴注，连续3〜5天后 

逐渐减置或直接改口服泼尼松 lmg /( kg . d )， 淸晨顿服，维持卜 2 个月后逐渐 减鮏； 或地銮米松 
10〜 20 mg / d ， 静脉滴注，连续7天，然后改为泼尼松 lmg /( kg . d )， 淸晨顿服，维持1〜2个月后逐渐减 
量; 也可以直接 n 服泼尼松 lmg /( kg . d )， 清農顿服，维持 1 〜 2 个月后逐渐减湯:。卜•述疗法口服泼 
尼松减量直至小剂量(5~〗00^)均®维持半年以上，再酌情停药。 

2. 血浆交换 （ PE ) 和静脉注射免疫球蛋白 （ IV 1 G ) PL ： 每个疗程3〜5次，间隔2 〜 3天，每次 
交换 M 为 30 ml / kg ， 每月进行1个疗程。约半数以1:患者大剂 MIVIG 治疗有效，一般用 lVlG 0.4 g / 
( kg _ d )， 连续3〜5天为一个疗程。 每 月重复1次，连续 3 个 )1 ，冇条件或病情需要者 f 延长应川 
数月。耑注意的是，在应用 1 VIG Jn * 3周内，不能进行血浆交换: 

3 . Vi I :治疗效果不理想，或产生激素依赖或激#尤法耐受者， " n 式用免疫抑制剂如环磷酰 
胺、硫唑嘌呤、环孢素 A 、 甲氣蝶呤等。临床较为常用的是硫唑嘌呤，使州方法为1〜 3 m g /( kgM )， 
分 2 〜3次 mi 

4. 神经营养 町应用 B 族维生紊治疗，包括维生素 h 、维生素 IV ，、维牛素 A 等。 
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5. 对症治疗有神经痛者，可应用卡马西平、阿米替林、曲马朵、加巴喷丁、普瑞巴林等。 

6 . 康复治疗病怙稳定后 ，早 期进行正规的神经功能康复锻炼，以预防失用性肌萎缩和关 
节挛缩。 

【预后] 

约10%的 CIDP 忠者因各种并发症死于发病后2〜19年，完全恢复者仅占4%，神经系统症 
状较轻，能正常生活 T . 作的病例约占60%，不能正常工作及生活者占8%，卧床不起或需依靠轮 
椅者占18%.： 

(肖波） 


1. 周围神经的定义足什么？ 

2. 腕管综合征的临床表现如何 ? 

X 多发性神经病的常 I 病因有哪些 ? 

4. 吉兰一 巴雷 综合征的诊标准是汁 么？ 

5. 慢性 炎性脱性多 史性神 经报 神经病 需要与哪些疾病相鉴别？ 
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概 述 

自主神经系统 （automatic nervous system ) ftl 交感神经和副交感神经两大系统组成，主要支配 
心肌、平滑肌、内脏活动及腺体分泌，不受意志控制，屈于不随怠运动，不受总上所控制，所以称 
为白主神经。 

副交感神经兴奋引起一种通过休息和放松来维持器官功能的反应， H 体表现为心率减慢、 
每分钟血流量减少、血压下降、基础代谢率降低及肾 h 腺素释放减少、血竹扩张、膀胱收缩、肠蠕 
动增加和瞳孔缩小。而交感神经兴奋引起一种使器官处于行使或抵御所耵进攻和应激状态的 
反应，也称强化作用，其特征为肾上腺素释放增加、心率加快、血 K 升 A 、经过骨骼肌和肺的循环 
血量增加、血糖升高、内脏循环血 M 减少、肠蠕动抑制、尿潴留、睑裂和瞳孔扩大。 

自主神经在大脑皮质及下丘脑的支配和调节下，相互协调、相互拮抗，共同调节正常生理功 
能，维持机体内环境的稳定。自主神经系统分为中枢部分和周 m 部分。中枢部分包括大脑皮质 
各区的自主神经代表区，自主神经皮质下调节中枢——下丘肢、脑 r 和脊髓： j t : 屮中脑、延髓和 
骶髓发出副交感神经节前纤维，胸、腰髓侧角发出交感祌经节前纤维。 

白主神经系统是神经系统重要组成成分之-，因此中枢或周闹神经病变时常常伴有自主神 
经功能障碍的症状，而全身各系统的病变时也有自主祌经功能障碍的表现。木章主要介绍常见 
的以自主神经功能障碍为突出表现的独立疾病和综合征。 

第一节雷诺病 

雷诺病 （Raynaud disease , RD ) 又称肢端动脉痉挛病，1862年由法国学者 Raynaud 首先描 
述，是阵发性肢端小动脉痉挛而引起的局部缺血现象，表现为四肢未端 （ F 指为主）对称性皮 
肤苍白、发绀继之皮肤发红，伴感觉异常（指或趾疼痛)，多见于 W 年女性，寒冷或情绪激动可 
诱发。 

【 病因及发病机制】 

目 前认为雷诺病是肢端小 血管对 寒冷和应激的过度反 /、 v : ，其病因及发病机制不清，可能与 
以下因素 有关： 

1 . 交感神经功能紊乱 当受到寒冷等刺激吋，指（趾）血管痉挛性或功能性闭塞引起肢端 
局部缺血，皮肤 苍白； 血管扩张时局部血液淤滞引起皮肤发绀。 

2 . 血管敏感性因素 肢端动脉本身对寒冷的敏感性增加所致。 

3. 血管壁结构因素 血管壁组织结构改变可引起正常血管收缩或对血中肾 I :腺素出现异 
常反应。 

4. 遗传因素 某些患者的家系中常有血管痉挛现象的家属。 

【病理】 

期或病情轻者，指(趾)动脉壁可无病理改变。随着病情进展到后期或病情严1#可发现 
小动脉内膜增生、肌 层纤维 化、血管壁增厚、管腔狹窄，少数患腔 W 塞或血枪形成，汴伴冇 W 
部组织涔养障碍，如指（趾）端溃疡。随荇血栓形成和机化,毛细血管呈迂曲、扭转，动脉痉挛性 
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狹窄，静脉则 1 A 扩张充血 

【 临麻 表现] 

1. 多发生于 身年女 性， 20〜30 岁，男女比例为1 : 5。多于寒冷季节发病，起病隐匿,也可突 
发，每 H 发作3次以 h ， 毎次持续1分钟到数小时，可自行缓解。寒冷、情绪变化可诱发，回到温 
暖环境、温水浴、梯擦和挥动患肢可缓解：症状和体征与血管痉挛的发生频率，持续时间和严重 
程度相关。 

2. 临沐主要表现为间歇性肢端血管痉挛，伴有疼痛及感觉异常，典麵临床发作可分为三期： 

(1) 缺 血期： 、⑽郃遇冷或怙绪激动时.双侧手指或足趾、鼻尖、外耳对称性的从末端开始苍 
内、变凉、肢端皮温降低，间时皮肤出冷汗，系小动脉痉挛所致。常伴有蚁行感、麻木感或疼痛感， 
常持续数分钟至数小时。 

(2) 缺械期：周 部缺血期继续，仍有感觉障碍和皮温降低，毛细血管扩张齡血，肢端青紫，界 

限淸楚，疼痛，持续数小时至数日后消退或转入充血期。 

(3) 充 血期： 动脉充血，皮肤温度上升,皮肤潮红，然后恢复正常。部分患者开始即岀现青紫 
而无苍或苍广 I 肟即转为潮红，也可由苍白或青紫之后即恢复正常。晚期指尖偶有溃瘍或坏痕， 
肌肉可有轻度蒌缩。 

3. 大多数患荇仅累及手指，不到1/2的患者可同时累及足趾，仅累及足趾的患^者极少。有 
些患者可累及好尖、外耳、而颊、西、口唇、胸部及乳头等。疾病早期仅1 〜 2个手指受累，后期则 

多个手指受累并累及足趾,每次发作不一定累及相同的手指或足趾。 — 、 - 

4. 体格检夜除指（趾）发凉、手部多汗外，其余正常。桡动脉、尺动脉、足背动脉及胫后动 

脉搏动均存在。 

[ 辅助检查] 

1 . 彩色多普勒超声可发现寒冷刺激时手指的血流量减少。 

2 . 激发试验 

(1) 冷水 i 式验 ：指 （趾）浸入代冷水中1分钟，可诱发颜色变化，或将全身暴露于寒冷 

环境，同时将手浸于10 〜 15 T . 水中，发作的阳性率更高。 

(2) 握拳试 验:两 手握拳 1.5 分钟松开手指后，部分患者可出现发作时的颜色改变 、。^ 

3. 指动脉造影分别在冷刺激前后做指动脉造影，如发现血管痉孽:可动脉内 p 射盐酸妥 
拉哩啉后•酎欠造影 ，了 解血體賴解情况。造影可以显示动脉内膜增厚、管腔狭窄’偶见动脉 

闭塞。 ，， 一 匕 • 

4. 其他血沉应作为常规检查，如增快则支持继发性雷诺现象。微循环检查、 C ■■反应蛋白、 
免疫指标检测、神经传导速度及手部 X 线检查有助于鉴别诊断。 

【 诊断与鉴别诊断】 

1. 诊断要点①典型临床表现、发病年龄、性别、寒冷及情绪改变可诱发，双侧 | 受累、，以手指 
多见，界限分明的苍白、青紫及潮红等变化;②病史 2 年 以上; ③无其他引起血管痉挛发作疾病 
的 i 正据。 

2 . 鉴别诊断 

(1 ) 常诺现象 Uiaymmd phenom ⑼ on ， RP ): 是指继发于其他疾病的肢端动脉痉，现象， 
常见于血栓闭塞性脉管炎、 n 体免疫性疾病（如硬皮病、皮肌炎、系统性红斑狼疮、类风湿关 
节炎及结节性动脉炎等)、脊髓空洞症、前斜角肌综合征、腕管综合征和铅、帅中毒性周围神 
经炎的患#，也可见于吸烟、手足外伤、长期劳损（如经常使用震动了:具作业的工 人)、 长期接 
触某些化学品 （ 如聚氣乙烯）以及应用某些药物（如 P 受体阻滞剂、麦角胺和化疗药物）的人 
群（表 16-1 ) c 
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表 16-1 

雷诺病与雷诺现象的鉴别 

特点 

雷诺病 

雷诺现象 

起病 

20〜30岁 

30-40 岁 

性别 

绝大多数为女性 

男性发病较股发性荇多 

严重程度 

较轻 

较严亜 

组织坏死 

少见 

常见 

分布 

对称、双手和双足 

II 三对称 

甲皱毛细血管 

正常 

扩张、赞腔不规则、血管袢增大 

病因 

不明 

结缔组织病、血管性及神经血赞性疾病、商凝状态、血液病、肿 
瘤、药物、损伤等 


(2) 肢端发绀症 :表现 为双手、足肢端对称发绀，寒冷、怙 : 绪激动加 ® ，温暖环境可略缓解，不 
能完全消失，无界限分明的苍白、青紫及潮红变化，不会出现肢端坏死― 

【治疗】 

治疗目的是预防发作，缓解症状，防止肢端溃疡发生。 

1. 预防发作①保暖不限于手足，注意全身保暖，尽齒咸少肢休秘@在寒冷中的机会，最好 
在气候温暖和干燥的环境 工作; ②避免精神紧张和情绪激动；③避免指（趾）损伤及引起溃瘍； 

④ 吸烟者应绝对 戒烟; ⑤有条件时可作理疗，冷、热交替治疗;⑥加强锻炼，提席机体耐寒能力。 

2. 药物治疗经一般治疗无效，血管痉挛发作影响患者日常生活或 I :作，以及出现了指 
(趾）营养性病变时应考虑药物治疗。 

(1) 钙通道阻 滞剂： 能使血管扩张，增加血流 m ，为目前最常用的首选药物。①硝苯地平:为 
治疗首选药物，作用为扩张周围血管，使血管痉挛的发作次数明显减少， K 至可完仝消失。 n 服 
每次 20 mg ，3 次/日。不良反应为面部发红、发热、头痛、踝部水肿、心动过速等。为减轻不良反 
应可使用硝苯地平缓释剂，如不能应用缓释剂可选用尹拉地 T 和鉍氯地平;②维拉 帕米： 口服每 
次45〜 90 mg ，4 次/日。 

(2) 血管扩 张剂： 长期 以来一 直作为主要治疗用药，对原发性者疗效较好，对病情较重的患 
者疗效较差。①草酸萘呋 胺:为 5-羟色胺受体拮抗剂，具有较轻的周兩血管扩张作用。用 法：口 

' 服每次 0.2 g ，3 次/ H ，可缩短发作时间及减轻 疼痛; ②烟酸肌 醇:可 缩短发作时间及减少发作次 
数，但服药3个月后疗效才明显，用法为 4.0 g / rl ; ③利 血平: 0. 25 mg / d ，分 * 1 2 3 次口服，也可动脉内给 
药，但疗效并不优于 口服; ④甲基多巴：可用于痉挛明显或踝部水肿者， 2 5() mg ， 「4服，3次/ 11 ; 

⑤ 盐酸妥拉 唑啉： 口服每次25〜 50 mg ，3 次/ H ，局部如有疼痛或溃疡形成，用药后无不良反应可 
加至 100 mg ，3 次/ I I ,主要不良反应为体位性低血压;⑥罂粟碱：口服每次30〜 60 mg ，3 次/日。 
其他如盐酸酚苄明、己酮可可碱等有.-定疗效。 

(3) 前列腺 索:前 列环素 ( PGI 2 ) 和前列地尔 ( PGEJK 有较强的扩张血管和抗血小板聚集作用， 
对难治者疗效较好。 PG 1 2 类药如 :伊洛 前列素，用法为每分钟 0.5 〜 2| xg / kg ， 静滴持续5〜12小时， 
3 〜6天为一个疗程，大多数患者疗效可持续6周到半年。此药目前作为治疗的次选。 

⑷其他药物 治疗: 严重坏疽继发感染者，应合理使用抗也素治疗 f 伴发严電硬皮病的患界 
可用低分子右旋糖酐静脉滴注。巴比妥类镇静药及甲状腺索也柯减轻动脉痉挛作川 

充血期的治疗主要以调整 fl - K 神经药物及中药治疗为主，常用药物打 B 族维十_素及谷维索 
等中药以活血助阳为主，可用温经回阳通瘀汤、复方丹参注射液、毛冬青等 

3. 其他治疗①外科治疗旧•病情严重、难治性患者， " r 考虑交感神经切除术，或应用长效 
普鲁片因阻滞;②血浆交换 治疗; ③条件反射和生物反馈疗法等 
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第二节红斑性肢痛症 

红斑性肢痛症 （erytlmm^Ulgia) 是一种少见的、病因不明的阵发性血管扩张性疾病。其特征 
为肢端皮肤阵发性皮温升 G 、潮纟1:、肿胀，并产生剧烈的烧灼样疼痛，以足趾、足底为著，环境温 
度升萵可诱发或加剧，温度降低可使疼痛缓解。 

[ 病因与发病机制】 

本病的病闪和发病机制尚不沾楚：目前研究提示，由于微循环调节功能障碍，毛细血管前 
括约肌持续收缩，动静脉路，局部血液灌注 M 增加，荇养通路血管内灌注蛰不足，引起局部组 
织缺 血缺鉍 ，M 终出现患处组织商灌注和缺血缺氣并存的现象，引起皮肤红肿、温度升尚和剧 

痛，组织代谢产物使血管扩张，灌注増加, 进一 步加重症状。 

通常分原发性红斑性肢痛症、继发性红斑性肢痛症和遗传性红斑性肢痛症。原发性可在任 
何年龄起碗；继发性则多见于彳 ij. 髓增生性疾病（如红细胞增多症、血小板增多 症等） 和自身性免 
疫性疾病，也可见于多发性硬化、脊髓疾病、糖尿病、 AIDS 等疾病，此外感染、应用某些^物和取 
中瑋也可引起 该病； 遗传性红斑性肢痛症是常染色体显性遗传性疾病，多有家族史，研究证明納 
离子通道业:单位的基因发 ,1:. 突变或者表达异常与本病乇关。 


【临尿表现】 、_ 

1 . 多见于青年，举发病，冬季缓解 ： 表现双侧肢端对称出现皮肤阵发性皮温升高’皮肤潮 

红、肿胀和剧烈疼痛。疼痛为阵发性烧灼痛，以夜间明显、次数多，可持续数分钟、、数吋或数日： 
疼痛以双足最为常见，少数患者可以仅见于单侧。温热、活动、肢端下垂或长时间站互可引起 ft 
加剧疼痛发作。冷水浸足、休息或抬高患肢，疼痛可减轻和缓解。因此患者喜欢温度较低的环士見， 


不愿穿袜子或戴手套。病怙进展缓慢。 

2. 严 JR 患者可因营养障碍而出现溃疡或坏疽。病变区可有感觉过敏，一般无匕 :见卜早" 31 运 
动障碍。 

3. 体检发作版 m 患处皮肤血管扩张，潮红，压之红色可暂时消失，温度升闻，轻度肿 c 
和多汗，足背动脉4胫后动脉搏动略增强。反复发作者可见皮肤与指甲变厚。 

【诊斷与鉴别诊断】 ^ 

1. 诊断餅居①成年期 发病; ②出现肢端对称以足为主的阵发醜、肿、热 、痛; ③无 

染及 炎症; ④受热、站立肩运动后疼痛加剧，冷敷、抬高患肢和休息后疼痛减轻;⑤原发性及遇传 

性需排除可引起继发性红斑性肢痛症的原发病。 , — _ 响 M 

2. 鉴别诊断对于每个首发病例，应积极排除血栓闭塞性脉管炎、糖 f 病司, 

及雷诺病等。红斑性肢痛症有时是红细胞增多症、血小板增多症等疾病的首发症状 ，故注思 

鉴别。 、1 

(1) 雷诺 病： 多见于青年女性，是由肢端局部缺血所致，寒冷是主要诱因。临床表现主要为 


苍广1、发绀、潮红及局部温度低。 、、 、 0 

(2) 血栓闭塞性脉 管炎： 多见于中青年男性， 20 〜 40 岁之间发病，多在寒冷季节发病’主要表 

现动脉缺血症状。可分为局部缺血期、背养障碍期及坏疽期。出现间歇性跋行、皮肤苍白、发绀 
及足背动脉搏动减弱（或消失)、足部干性坏疽、溃瘍等表现，疼痛较剧烈。 

⑶小腿红斑 病:寒 冷为发病诱 W ， 红斑以小腿为主，无明显疼痛。 ^ 

(4) 糖尿病周围神 经病: 起病缓慢，可累及任何周闱神经，一般下肢重于 I ••肢，以疼痛或感览 


障碍为主，夜间明显、 

[ 治疗】 

1. 一 般治疗急忡朗应卧床休息，抬高患肢，局部冷敷可暂时缓解疼氣急性期后，应避免 


过热和仟何引起局部血管扩张的刺激 
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2. 药物治疗 

(1) 阿司 匹林: 对继发于血小板增多症等血液疾病的红斑性肢痛症患片， " n 丨服小剂 M 阿司 
匹林 50~100 mg / fl o 

(2) (B - 受体阻滞剂:普萘洛尔 ( propranolol )20 〜 30 mg，I I 服，3次/ 1:1 " J * 减轻火部分患者疼痛。 

(3 ) 5-经色胺再摄取抑制剂：部分患者对此类药物极为敏感，如文拉法辛 （ venhifaxine ) 

18.75 〜 75 mg ，2 次/日或舍曲林 25~200 mg , 1次/日： 

(4) 前列 腺素: 可松弛毛细血管前括约肌，改善荇养通路内的血液循环，缓解症状，米索前列 
醇 （ misoprostol )400 口服，2次/日或 PGE !、 P (; I 2 静滴，从小剂 M 开始，逐渐增大剂贷。 

(5) 其他: 三环类抗抑郁药物（阿米替林、丙米嗉)、钙通道阻滞剂 （ 汜兑地平、地尔硫)、加巴喷 
丁、氯硝西泮、血管收缩剂、激索、自主祌经调节剂、维生尜类及利血平内嗪联合应用等也对 
红斑性肢痛症患者有治疗作用。 

(6) 中药 治疗: 方剂较多，如加味龙胆泻肝 汤等; 局部可以应用中草药外敷」 

3. 物理疗法 用超声波或超短波治疗，也可用短波紫外线照射的方法。 

4. 封闭疗法 方法 有:① 选踝上做环状 封闭; ②骶部硬膜外封闭：③腰交感神经节阻滞 c 

5. 外科治疗 个别病例各种治疗无效的、疼痛明显的可选外科 T •术治疗。 

6 . 对于继发性红斑性肢痛症患者，应同时积极治疗原发疾病. 

第三节面偏侧萎缩症 

面偏侧萎缩症 （fadal hemiatrophy ) 是一种病因未明的、进行性发展的偏侧组织营养障碍性 
疾病,表现为一侧面部慢性进行性组织萎缩，如范围扩大可累及躯 I : 和肢休，称为进行性半侧萎 

缩症 (progressive hemiatrophy ) G 

【病因与发病机制】 

病因不明。有学者认为，患者存在某种特定的控制交感神经的雄因缺陷，这种缺陷的基因 
在生 长到一 定时期时表达，引起交感神经受损导致面部组织发生神经营养小‘良，继而岀现局部 
面部组织萎缩，也可能与外伤、全身或局部感染及内分泌失调等因素有关。 

【病理】 

本病首先累及结缔组织，特别是面部皮下脂肪组织最先受累，随后逐渐发展扩大累及皮肤、 
皮脂腺和毛发，贯者可侵犯到软骨、骨骼、肾脏和大脑半球。病变多为单侧，局部组织活检镜下 
可见皮肤各层，尤其是乳头层萎缩，结缔组织减少，肌纤维变细,横纹减少，似肌纤维数量不减少 
且保持其收缩力。 

[ 临床表现】 

1. 起病隐匿，多在儿童、少年期发病，一般在10〜20岁之间，但无年龄限制，女性患者较多 
见。病情发展的速度+定，有时在进展数年至十余年后趋向缓解，但伴发癫痫者可能持续进展。 

2. 病初，患侧面部可有感觉异常、感觉迟钝或疼痛。萎缩过程可以从•…侧面部任何部位开 
始，以眶部、颧部较为多见，逐渐扩展到同侧面部及颈部，与对侧分界清晰，常呈条状并与中线平 
行。患侧皮肤萎缩、菲薄、光滑，常伴脱发、色素沉着、 [ ( d 斑、毛细血管扩张和皮下组织消失。皮 
肤皱缩、毛发脱落 M “刀痕样”萎缩是本病特殊表现。后期病变可累及 t 1 ? 肌、喉肌、软 腭等; 严汛 
者患侧的面部骨骼甚至大脑半球可萎缩，甚至发展到偏身萎缩。 

3. 部分患者出现 Horner 征，虹膜色素减少，眼球炎症，继发性青光眼等。 

4. 本病常与硬皮病、进行性脂肪营养不良有关或并存，脑封 I 织受累 " r 以有癫痫或«头痛发作、、 

[ 辅助检查3 

X 线片可发现病变侧骨质变薄、短小, (: T 和 MIU 可提示病变侧皮下组织、骨骼、脑及其他 
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脏器呈蒌缩性改变 B 超也可发现病变侧脏器变小。 

【诊断与鉴别诊断】 

1 . 诊断依据 / il 奔典型的单侧而部皮肤、皮下结缔组织和骨骼萎缩特征，而肌力不受影响， 
可诊断此 病，. 

2 . 鉴别诊断 在疾病局限性硬皮病、而肩肱型肌营养不良、面偏侧肥大症等鉴别。 
还要注意与两侧正常性不对称相区別: 

【治疗】 

目前本病尚无有效治疗;/法，仅限于对症处理。如有癫痫发作、偏头痛、三叉神经痛等可给 
予相应治疗。 

第四节其他自主神经系统疾病 

-、出汗异常 

多汗症 （ hyperhidrosis ) 足多种病因导致的自发性多汗临床症状，可分原发性多汗症和继发 
性多汗症两种。前者病因不明，多与粘神心理因索有关。后者与神经系统器质性疾病有关。^ 
外全身系统疾病，如屮状腺功能亢进、结核病、慢性消耗性疾病及传染病亦可出现多汗。某些遗 
传病也可出现多汗症。众所周知，汗腺广泛分布于体表，且受交感神经节后纤维支配，任何导致 

交感神经兴夼性增强的疾病均可净致多汗发生。 ， 

1. 原发性多汗症为自主神经中枢调节障碍所致，也可能与遗传有关。常自少年期开始， 
青年时期明显加重。平时手心、足心、腋窝及面部对称性多汗，如在情绪激动、温度升高或活动 
后出汗 M 比 TH 常明显增多，常见大汗淋漓,可湿透衣裤。 

2 . 继发性多汗症 

(1) 由某些神经系统疾病引 起：如 间脑病变引起偏身多汗、脊髓病变引起节段型多汗、多发 
性神经炎恢复期出现相应部位多汗、?贡交感祌经节因炎症或肿瘤压迫出现同侧面部多汗 。I 

(2) 味觉性局部型 多汗： 为一种继发性多汗症，多为反射性多汗，当摄人过热和过于辛辣的 

食物时，引起额部、算部、颞部多汗，这种多汗与延髓发汗中枢有关。 

(3) 而神经 麻痹: 恢复期 nj 有一侧局部多汗，同时还有流泪和颞部发红，称为鳄鱼泪征和耳 

颞综合征，系而神经中 ft 主神经纤维变性再生错乱所致。 

⑷某些内分泌 疾病: 如甲状腺功能冗进、肢端肥大症等，也司出现多汗。、 、 

无汗症 （ anhidrosis ^ 由于自主神经功能失调所致，包括先天性少汗和无汗症。是由于汗腺 
变性或先天性汗腺缺失所致^全身无汗症非常罕见。一些皮肤病如先天性手掌角化症司致局 
部无汗，表现皮肤千燥、脱墙和不耐高温等。 

治疗以病因治疗为主。 

:、家族•性 n 卜:祌纟^功能 失调從 

家族性自主神经功能失调症 (familial dysauto _ ia ), 或称为 Riley - Day 综合征，为神经系统， 
特别是自主神经系统先天性功能异常，是以无泪液、异常多汗、皮肤红斑、吞 咽闲难 ，偶发高热及 
舌部菌状乳头缺失为临床特征的一种少见的常染色体隐性遗传病，可伴有智力低下和发育障 
碍。主要发病在犹太人种，多在婴幼儿期发病，本病无特效治疗，主要为对症处理、' 

- :一祌泛 I [1 L 矜性水肿 

神经血管性水肿 （ angioneurotic edema ) 也称为急性冲经血管性水肿 （acute angioneurotic 
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edema ) 或 Quincke 水肿。是一种原因不明的可能与自主神经功能障碍、过敏反应及遗传因素有 
关的血管通透性增强和体液渗出的疾病。表现为发作性、局限性皮肤或黏脱水肿（而部、颈部和 
上下肢多见)，无疼痛、瘙痒及皮肤颜色改变，水肿部位呈豆大至手常大，扑:之较硬，无指压痕迹。 
起病急，数分钟或数十分钟达高峰，持续数日或数十日，不经治疗可缓解，可反父发作，间歇期正 
常。抗过敏疗法治疗有效。 


叫、进行性脂肪代芥不 Q 

进行性脂肪营养不良 (progressive lipodystrophy ) 是 一 种罕见的以 脂肪组 织代谢障碍为特征 
的自主神经系统疾患。主要表 现为： 多数于5〜10岁左右起病，女性较为 常见; 起病缓慢，呈进行 
性局部或全身性皮下脂肪组织萎缩、消失，由面部开始，继而累及颈肩、臂及躯千，常对称分布， 
部分患者合并局限的脂肪组织增生、肥大;患者可表现为脂肪消失、特殊肥胖及正常脂肪 并存; 
可合并其他症状如出汗异常、皮温异常、多尿、心动过速、腹痛、头痛、呕吐、精神及性格改 变等; 
有的患者可合并糖尿病、高脂血症、脾肝大及肾脏病变等;个别合并内分泌功能障碍，如生殖器 
发育不全和甲状腺功能异常等。一般发病后5〜10年内症状逐渐稳定， H 前尚无特殊治疗方法。 

( 张黎明） 


思考题 

1. 雷 诺病与雷诺现象有何区别？ 

2. 雷诺病的临床表现是什么？如何防治？ 

3. 红斑性肢痛症的诊斯依据是什么？ 


参考义献 
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3. K.ihalch M 13. R«iyiKU!d’s phenomenon and tin* v.isciil.ir disease in sclcrodenna. Curr 
Opin Rheumatol ， 1 9^5,7 ： 29-534. 

4. Roppcr AH , SamiK-ls MA. Adams and Victor 1 s I J rinciplcs IWurology. cd. New 
York : jMcCir.iw-I Iill , 2^J( )9. 
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概 述 

神经一肌肉接头疾病足指神经一肌肉接头间传递功能障碍所引起的疾病，主要包括重症肌 
无力和 Lamheri-Eaton 肌无力综合 征等。 肌肉疾病是指骨骼肌疾病，主要包括周期性瘫痪、多发 
性肌炎、进行性肌背养不良症、强直性肌营养不良症和线粒体肌病等。 

【骨骼肌的解剖生理】 

骨骼肌足执行人体运动功能的主要器官，同时也是人体能量代谢的主要部位。人体骨骼肌 
重 M 占体重的30%〜40%，供血砧占心脏总输出 S 的12%，耗氧占全身耗氧量的 18% c 每块肌肉 
由汴多肌朿组成，每条肌朿 ill 数丙 至数千条纵向排列的肌纤维组成。肌纤维(肌细胞)为多核细 
胞，呈圆柱状，长10〜1 5 rm ，直径7〜100 pm ,外被肌膜，内含肌浆。细胞核位于肌膜下，呈椭圆形， 
数0可达数百个。肌膜是一层匀质性薄膜，密度比较 K ，除了具有普通细胞膜的功能外，还具有 

兴夼传递的功能。神经肌肉兴夼传递功能是通过肌膜的特定部位-终板与神经末梢构成神 

经一肌肉突触联系而实现的。每间隔一定距离肌膜还向内凹陷形成横管,穿行分布于肌原纤维 
之间。横管与肌原纤维表而包绕的肌质网共同构成膜管系统。横管将肌膜去极化时的冲动传 
达到肌纤维的内部，引起肌质网中钙离子的释放，导致肌纤维收缩。肌浆中含有许多肌原纤维， 
直径约1，，每个肌原纤维又巾许多纵行排列的粗、纟 m 肌丝组成，粗肌丝含肌球蛋 A (—)’ 
细肌丝含肌动蛋白 ( actin ) o 前者固定于肌节的暗带 U 带)，后者一端固定于 Z 线，另一端游离伸 
向暗带。明带 ( 1带）为 Z 线两侧仅含细肌丝的部分。肌节 ( sarcomere ) 为两条 Z 线之间的节段(即 
两个半节的明带和1个暗带)，是肌肉收缩的最小单位。数百个肌节组成肌原纤维，含有数巨个 
明喑相间的横纹， W 此称为横纹肌。电镜下，在暗带区断面上可见每根粗肌丝周围有 6 根细肌 
丝包绕，粗细肌丝均呈六角形排列。静息状态时，暗带两侧的细肌丝相距较远;肌肉收缩时，细 

肌丝向暗带中央 M 线滑动靡近，使肌节缩短。 

骨骼肌由 W 型肌纤维构成：1型为红肌纤维，又称慢缩肌纤维 （slow twitch fibers )， 其氧化酶 

活性较高，糖原水解酶活性较低，脂类含 fil 高，主要通过有氧代谢获取能量，在维持与体位有关 
的肌肉中比例较高，如竖脊肌等躯干肌肉。 II 型为白肌纤维，又称快缩肌纤维 (fast twitch fibers ), 
与 I 型肌纤维相反，氧化酶活性低，糖原水解酶活件高，通过糖原无氧代谢获得能量，在与运动 
直接有关的肌肉中比例高。 

骨骼肌受运动神经支配。运动单位是指一个运动神经元所支配的范围，包括脊髓和脑干的 
运动神经细胞的胞体、周 | 韦 I 运动神经、神经一肌肉接头和所支配的肌纤维，是运动系统的最小单 
位。不同肌肉包含的运动单位数里不同。神经一肌肉接头由突触前膜(突入肌纤维的神经末 梢)、 
突触后膜 （ 肌膜的终板）和突触间隙构成。神经末梢不被髓鞘，分成细支，终端呈杵状膨大，通过 
“胞纳作用”摄取细胞外液的胆碱，然后合成乙酰■碱 ( a ( 、 et > lrhoHne ， ACh ) ，进人突触囊泡 ( vesicle ) 
储存。诞泡直径约 45 nm ， 每个囊泡内约含1万个 ACh 分子。突触后膜即肌膜的终板含有许多 
皱招，乙酰 ■ 碱受体 （acetylcholine receptors , AChK ) 就分布于这些皱褶的嵴上，密度为10々 
突触间隙非常狭小，约为 50 mn ， 其间充满细胞外液,内含乙酰胆碱酯酶可以降解 ACh 。 

神经一肌肉接头的传递过程是电学和化学传递相结合的复杂过程，当电冲动从神经轴突传 
到神经米梢，电 j 控钙通迫•汗放，钙离子内流使突触礙泡4突触前膜融合，囊泡中的 ACli 以 
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量子形式释放进人突触间隙。 ACh 的这种释放遵从全或无的定律，每次大约10 7 个 ACh 分子进 
入突触间隙。其中1/3 ACh 分子弥漫到突触后膜，通过与 AChR 的结合，促使阳离子通道开放， 
引起细胞膜钾、钠离子通透性改变， Na + 内流， K + 外溢，导致肌膜去极化产屯终板电位，并通过横 
管系统扩散至整个肌纤维全长及肌纤维内部，最终引起肌纤维收缩：1/3的 ACh 分子在到达 
AChR 前被突触间隙中的胆碱酯酶水解灭活，生成乙酸和胆碱，后者可被突触前膜摄取重新合成 
ACh 。 其余1/3的 ACh 分子释放后即被突触前膜重新摄取，准济另一次释放肌纤维收缩后由 
肌质 N 释放到肌浆中的钙迅速被肌质网重吸收，肌浆中浓度下降，机细肌丝复位,引起肌肉 
舒张。与此同时，肌细胞 Na + 外流， K + 内流，静息膜电位恢&，--次肌肉收缩則期完成。 

【 发病机制】 

1. 神经一肌肉接头病变的机制 

(1) 突触前膜病变造成 ACh 合成和释放障碍，如肉毒杆菌中毒和高镁血症阻碍钙离子进 
入神经末梢造成 ACh 释放 障碍； 氨基糖苻类药物和癌性类重症肌无力综合征 （ Lamhert-Eaton 
myasthenic syndrome ) 可使 ACh 合成和释放减少。 

(2) 突触间隙中乙酰胆碱酯酶活性和含跫异常，如有机磷中谛时，乙酰胆碱酯酶活性降低而 
出现突触后膜过度去极化。 

(3) 突触后膜 AChR 病变，如重症肌无力是因体内产生了 AChR II 旮抗体而破坏 f AChR ; 
美洲箭毒是因为与 AChR 结合从而阻止了 ACh 与受体的结合。 

2 . 肌肉疾病发病机制 

⑴肌细胞膜电位异常，如周期性瘫痪，强直性肌营养不良症和先天性肌强直症等，因终板 
电位下降而引起肌膜去极化阻断。 

(2) 能量代谢障碍，如线粒体肌病、脂质代谢性肌病和糖原累积症等均因影响肌肉的能 M 代 
谢而发病。 

(3) 肌细胞结构病变，如各种肌营养不良症、先天性肌病、内分泌性肌病、炎症性肌病和缺血 
性肌病等。 

[ 临尿症状] 

1 . 肌肉萎缩 是指由于肌纤维数目减少或体积变小导致的骨骼肌的容积下降。 

2 . 肌无力 指骨骼肌力量下降。不同类型的神经一肌肉病，肌无力的分布不尽相同。肌肉 
疾病和神经一肌肉接头疾病所致的肌无力一般双侧对称，累及范围常常不能以某-组或某一根 
神经损害来解释。 

3. 不耐受疲劳 指达到疲劳的运动负荷量下降，行走短距离即产生疲劳感，休息后可缓解。 
见于重症肌无力、线粒体肌病、脂质沉积性肌病等 。 

4. 肌肥大与假肥大 肌肉肥大分为功能性和病理性肥大两种。举重运动员及特殊工种的 
体力劳动者的某些肌群特別发达，肌肉体积肥大，肌力增强，这是生理性（功能性）肥大，有关的 
职业史可提供诊断的依据。病理性肌肉肥大可 见于： 

( 1 ) 肌病: 先天性肌强直症患者可伴有肌肉肥大，但肌力减弱。假肥大型肌营养不良症可布 
腓肠肌等肌肉肥大，这是由于肌纤维的破坏导致脂肪和结缔组织的反应性增生所致，故称假性 
肥大。真性肌肥大症 ( hypertrophia musculorum vera ) 罕见，在儿童发生，肢休肌肉肥大进行性发展， 
到一定程度自行停止。 

⑵内分泌 障碍： 甲状腺功能减退可引起黏液性水肿导致肢体外形增人。肢端肥大症早期 
肌肥大，晚期肌萎缩。 

(3) 先天性偏侧肥大 :主要 表现为-侧面部肥大，或一侧 面部 与同侧半身肥大。 

5. 肌肉疼痛和肌压痛 最常见于炎性肌病。活动性疼痛指活动时肌肉疼痛，可见尸长途行 
军后的缺血性胚前肌综合征、线粒体肌病和脂质沉积性肌病等。 V 塑糖原累积病运动后 nf 出现 
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痉挛性疼痛，称为痛性痉挛。 

6 . 肌肉强直 （ myotonia ) 指由于肌膜兴奋性改变导致肌肉收缩或机械刺激后产生不自主的 
持续的肌收缩，反复多次活动或温暖以后症状减轻，见于先天性肌强直症、强直性肌营养不 
良症。 

7. 肌肉不问主运动系指肌肉在静息状态下不自主地收缩、抽动。 

(1) 肌朿额动 （ fksHmlalimi ): 指肌束发生的短暂性不自主收缩，肉眼可以辨认但不引起肢体 
运动，见于#髓前角或前根损甯。 

(2) 肌纤维颤动 （ fibrillation ): 肉眼不能识别，只能在肌电图上显示。 

(3) 肌额搖 （ myokymia ): 指一■群或一■块肌肉在休止状态下呈现的缓 te 、 持给：、不规则的波动 
性颤动，肉眼可见。见于特发性肌颤搐。 

【诊 断】 

肌肉疾病和神经一肌肉接头疾病的正确诊断必须建立在完整准确的临床资料与相关辅助 
检査有机结合的基础上。根据肌无力和肌萎缩的起病年龄、进展速度、是否为发作性、萎缩肌肉 
的分布、遗传方式、病程和预后，结合实验室生化检测、肌电图、肌肉病理以及基因分析，可对各 
种肌肉疾病进行诊断和鉴别诊断。 

【治疗】 

1 . 病因治疗 去除病因或根据发病机制进行治疗。如对重症肌无力患者进行胸腺瘤切除 
以减少抗体的 产生； 糖皮质激尜及免疫抑制剂药物可以减轻乙酰胆碱受体抗体对突触后膜乙醜 
胆碱受体的破坏而达到治疗效果。 

2. 其他治疗 溴吡斯的明通过抑制胆碱酯酶对突触间隙乙酰胆碱的水解，从而可减轻重^ 
肌无力的 症状； 苯妥英钠通过稳定肌膜电位减轻肌肉 强直; 低钾型周期性瘫痪患者口服 10% 的 
氣化钾改善肌无力，强直性肌营养不良症的白内障可手术治疗以恢复视力等。 

第一节重症肌无力 

重症肌无力 （myasthenia gravis, MG ) 是一种神经一肌肉接头传递功能障碍的获得性自身免 
疫性疾病。主要由于神经一肌肉接头突触后膜上 AChR 受损引起。临床主要表现为部分或全 
身骨骼肌无力和极易疲劳，活动后症状加重，经休息和胆碱酯酶抑制剂 ( cholinesterase jn|iihitors, 
ChEI ) 治疗后症状减轻。发病率为 (8 〜 20)/10 万，患病率为50/10万，我国南方发病率较局。 

【 病因及发病机制】 一， 

重症肌无力的发病机制与 ft 身抗体介导的突触后膜 AChR 损害有关。主要依据有:① j 物 
实验发现，将电鳗 fe 放电器官提纯的 AChR 注入家兔，可制成重症肌无力的实验性肉身免疫动 
物模型，其血清中可检测到 AChK 抗体，可与突触后膜的 AChR 结合。免疫荧光发现实验动物 
突触后膜卜.的 AChK 的数0大盘减少。②将重症肌无力患者的血清输人小鼠可产生类重症肌 
无力的症状和电生理改变。③80%〜90%的重症肌无力患者血清中可以检测到 AChK 抗体，并 
且10% 〜 20 %的重症肌无力患者血清中可以检测到抗骨骼肌抗体，其肌无力症状可以经血浆父 
换治疗得到暂时改善。④重症肌无力患者胸腺有与其他自身免疫病相似的改变， 80% 患者有胸 
腺肥大，淋巴滤泡增生，10% 〜 20%的患者有胸腺瘤。胸腺切除后70%患者的临床症状可得到^ 
善或痊愈。⑤重症肌无力患者常合并甲状腺功能冗进、甲状腺炎、系统性红斑狼疮、类风湿关节 
炎和天疱疮等其他内身免疫性疾病。 

研究表明重症 肌无力 是一种主要累及神经一肌肉接头突触后膜 AChK 的尚身免疫性疾病， 
主要 Hi AChR 抗体介导，在细胞免疫和补体参与下突触后膜的 AChK 被大 S 破坏，不能产 生足够 
的终板电位，导致突触后膜传递功能障碍而发生肌无力。骨骼肌烟碱型 AChR 分子 M 为 250 kD , 


第十七章 神经一 肌肉接头和肌肉疾病 

由 a 、 P 、 7、 S 4种同源亚单位构成五聚体 （ cx 2 、 p 、 7、 S )跨膜糖蛋广 i , 亚单位上有一个与 
ACh 结合的特异结合部位，也是 AChR 抗体的结合位点。 AChH 抗体是-种多克隆抗体，主要成 
分为 IgG , 10%为 IgMo 直接封闭抗体可以直接竞争性抑制 ACh 与 AChR 的 结合； 间接封闭抗体 
| 可以千扰 ACh 与 AChR 结合。细胞免疫在 MG 的发病中也发挥一定的作爪，患奔周図血中 
辅助性 T 细胞增多，抑制性 T 细胞减少，造成 B 细胞活性增强而产先过 L ;: 抗体 AChR 抗体与 
AChR 的结合还可以通过激活补体而使 AChR 降解和结构改变，导致突触后脱的 AChR 数量 
减少。最终，神经一肌肉接头的传递功能发生障碍，尚连续的神经冲动到来吋，不能产生引起肌 
纤维收缩的动作电位，从而在临床上表现为易疲劳的肌无力。 

引起重症肌无力免疫应答的始动环节仍不淸楚。一种可能菇神经一肌肉接头处 AChR 的免 
疫原性改变。另一种可能是“分子模拟”发病机制。由于儿乎所有 的取症 肌无力患者都有胸腺 
异常，并且增生的胸腺中的 B 细胞可产生 AChR 抗体， T 细 胞可与 AChR 反 〗、 V : ，故推断胸腺可能 
是诱发免疫反应的起始部位。正常时胸腺是使 T 细胞成熟的免疫器官, T 细胞可以介导免疫耐 
受以免发生自身免疫反应。胸腺中存在肌样细胞，具有横纹，并与肌细胞#在共同抗原 AChR 。 
推测在•一些特定的遗传素质个体中，由于病毒或其他非特异性因子感染后，异致“肌样细胞”的 
AChR 构型发生某些变化，成为新的抗原并刺激免疫系统产生 AChR 抗休，它既 Pf 与“肌样细胞” 
上的 AChR 相作用，又可与骨骼肌突触后膜上的 AChR (交叉反应）相作用。增生的胸腺的 B 细 
胞还可产生 AChR 抗体并随淋巴系统循环流岀胸腺，通过体循环到达祌经一肌肉接头与突触后 
膜的 AChK 发生抗原抗体反应。 AChR 抗体的 IgG 也可由周闱淋巴器官和骨髓产生。另外，家 
族性重症肌无力的发现以及其与人类白细胞抗原 （human leukocyte antigen ， HA ) 的密切关系提 
/ K 重症肌无力的发病与遗传因素有关。 

【病理】 

1 . 胸腺80%的重症肌无力患者胸腺重量增力[1，淋巴滤泡增生，牛发中心 增多； K )% 〜20% 
合并胸腺瘤。 

2 . 神 经一肌 肉接头突触间隙加宽，突触后膜皱褶变浅并巨数 M : 减少，免疫电镜可见突触 
P 膜崩解，其上 AChH 明显减少并且可见 IgG - C 3- AChK 结合的免疫复合物沉积等。 

3- 肌纤维肌纤维本身变化不明显，有时可见肌纤维凝冏、坏死、肿胀。少数患者肌纤维和 
小血管周围可见淋巴细胞浸润，称为“淋巴溢”。慢性病变可见肌萎缩。 

[ 临床表现】 

本病可见于任何年龄，小至数月，大至 TO 〜80岁。发病年龄有两个高峰:20〜40岁发病者女 
性多于男性，约为3 : 2;40〜60岁发病者以男性多见，多合汴胸腺瘤。少数患者有家族史。常见 
诱因有感染、手术、精神创伤、全身性疾病、过度疲劳、妊娠、分娩等，有时甚至吋以诱发重症肌无 
力危象。 

(一）临床特征 

1 - 受累骨骼肌病态疲劳肌肉连续收缩后出现严重无力甚至瘫痪，休息后症状减轻。肌无 
力于下午或傍晚因劳累后加重，農起或休息后减轻，此种波动现象称之为“晨轻暮重”。 

2 . 受累肌的分布和表现全身骨骼肌均可受累，多以脑神经支配的肌肉最先受累。肌无力 
常从一组肌群开始，范闹逐步扩大。首发症状常为一侧或双侧眼外肌麻痹，如 h 睑下垂、斜视和 
复视，重者眼球运动明显受限，甚至眼球冏定，但瞳孔括约肌+受累。面部肌肉和口咽肌受累时 
出现表情淡漠、苦笑 面容; 连续咀嚼无力、饮水呛咳、吞咽 闲难; 说话带鼻音、发咅障碍。累及胸 
锁乳突肌和斜方肌时则表现为颈软、抬头 W 难，转颈、耸肩无力四肢肌肉受累以近端无力为 ® , 
表现为抬臂、梳头、上褛梯 M 难，腱反射通常+受影响，感觉正常。 

3. 重症肌无力危象指呼吸肌受累时出现咳嗽无力甚至呼吸 W 难，芯用呼吸机辅助通气, 
是致死的 fc 要原因 . n _肌无力和呼吸肌乏力者易发生危象，诱发闪素包括呼吸道感染、 T 术(包 
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括胸腺切除术)、精神紧张、全身疾病等。心肌偶可受累，可引起突然死亡。大约10%的重症肌 
无力出现危象 C 

4. 胆碱酯酶抑制剂治疗有效这是重症肌无力一个重要的临床特征。 

5. 病程特点起病隐匿，整个病程有波动，缓解与复发交替。晚期患者休息后不能完全恢 
复。多数病例迁延数年至数十年，靠药物维持。少数病例可自然缓解。 

(二）临床分型 

1 • 成年型 （ Osserman 分型) 

I 眼肌型 （ 15%〜20%):病变仅限于眼外肌，出现上睑下垂和复视。 

n A 轻度全身型（30%):可累及眼、面、四肢肌肉，生活多可自理，无明显咽喉肌受累。 

n B 中度全身型（25%) :四 肢肌群受累明显，除伴有眼外肌麻痹外，还有较明显的咽喉肌无 
力症状，如说话含糊不淸、吞咽困难、饮水呛咳、咀嚼无力，但呼吸肌受累不明显。 

m 急性重症型（15%):急性起病，常在数周内累及延髓肌、肢带肌、躯干肌和呼吸肌，肌无力 
严重，有策症肌无力危象，耑做气管切开，死亡率较高。 

iv 迟发重症型（ 10 %):病程达 2 年以上，常由 I、n a、ii b 型发展而来，症状同 ni 型，常合并 
胸腺瘤，预后较差。 

V 肌蒌 缩型： 少数患者肌无力伴肌萎缩 c 

2 . 儿童型约占我国重症肌无力患者的10%，大多数病例仅限于眼外肌麻痹，双眼睑下垂 
可交替出现呈拉锯状。约1/4病例可自然缓解，仅少数病例累及全身骨骼肌。 

(1) 新生儿型.•约有10%的 MG 孕妇可将 AChR 抗体 IgG 经胎盘传给胎儿，患儿出生后即哭 
声低、吸吮无力、肌张力低、动作减少。经治疗多在1周至3个月缓解。 

(2) 先天性肌无力综合 征：出 生后短期内岀现持续的眼外肌麻搏，常有阳性家族史， 但其母 
亲未患 MG 。 

3. 少年型多在10岁后发病，多为单纯眼外肌麻瘦，部分伴吞咽困难及四肢无力。 

【 辅助检查】 

1 . 血、尿、脑脊液检查正常。常规肌电图检查基本正常。神经传导速度正常。 

2. 重复神经电刺激 （repeating nerve electric stimulation , HNES ) 为常用的具有确诊价 值^的 

检查方法。应在停用新斯的明17小时后进行，否则可出现假阴性。方法为以低频 (3~5 Hz ) 和高 
频 （10 Hz 以上）電复刺激尺神经、正中神经和副神经等运动神经。 MG 典型改变为动作电位波幅 
第5波比第1波在低频刺激时递减10%以上或高频刺激时递减30%以上。90%的重症肌无力 
患者低频刺激时为阳性，且与病情轻重相关。 u > 

3. 单纤维肌电图 （single fibre electromyography , SFEMG ) 通过特殊的单纤维针电极测量并 
判断同〜运动单位内的肌纤维产生动作电位的时间是否延长来反映神经一肌肉接头 处的功 能， 
此病表现为间隔时间延长。 

4. AChR 抗体滴度 的检测对重症肌无力的诊断具有特征性意义。85%以 七全身 型重症 
肌 X 力患者的血清中 AChR 抗体浓度明显升高，但眼肌型患者的 AChR 抗体升高可不明显，乱 
抗体滴度的高低与临床症状的严重程度并不完全一致。 

5. 胸腺 CT 、 MRI 检查可发现胸腺增生和肥大。 

6 . 其他检查5%重症肌无力患者有甲状腺功能亢进，表现为 T 3、 T 4 升高。部分患者抗核 
抗体和中状腺抗体阳性。 

【诊断】 

M (； 患者受累肌肉的分布与某一运动神经受损后岀现肌无力不相符合，临床特点为受累肌 
肉在活动后出现疲劳无力，经休息或胆碱酯酶抑制剂治疗可以缓解，肌无力表现为“晨轻暮重” 
的波动现象。结合药物试验、肌电图以及免疫学等检查的典型表现可以作出诊断。另外，还应 


: r. it. 


第十七章神经一肌肉接头和肌肉疾病 




该行胸腺 CT 、 MRI 检查确定有无胸腺增生或胸腺瘤，并根据病史、症状、沐 fil : 和 JL : 他免疫学检查 
明确是否合并 其他向 身免疫疾病。下述试验有助于 MG 的 诊断： 

1 . 疲劳试验 ( Jolly 试验）嘱患者持续上视出现上睑下垂或两行持续平举后出现上行下垂， 
休息后恢复则为阳性。 

2 . 抗胆碱醋酶药物试验 

(1) 新斯的明 （ neostigmine ) 试验:新斯的明 0.5 〜 lmg 肌内注射，20分钟 •肌无 力症状明显减 
轻者为阳性。可同时注射阿托品 0.5 mg 以对抗新斯的明的#处碱 样反说 （痛孔缩小、心动过缓、 
流涎、多汗、腹痛、腹泻和呕吐等)。 

(2) 依酚氯铵 （ tensilon ) 试 验:依 酚氣铵 10 mg 用注射用水稀释至1 ml ，静脉注射 2 mg ， 观察20 
秒，如无出汗、唾液増多等不良反应，再给予 8 mg ， l 分钟内症状好转为阳性，持续10分钟后又恢 
复原状。 

【鉴别诊断】 

1. Lambert - Eaton 肌无力综合征为一组自身免疫性疾病，其 ft 身抗体的靶器官为周围 
神经末梢突触前膜的钙离子通道和 ACh 囊泡释放区 3 多见于男性，约2/3患者伴发癌肿，尤其 
是燕麦细胞型支气管肺癌，也可伴发其他自身免疫性疾病。临床裘现为叫肢近端肌无力，需与 
重症肌无力鉴别。此病患者虽然活动后即感疲劳，但短暂用力收缩后肌力反而增强，而持续收 
缩后又呈疲劳状态，脑神经支配的肌肉很少受累。另外，约半数患者伴有卩 1主神经症状，出现口 
干、少汗、便秘、阳痿。新斯的明试验可阳性，但不如重症肌尤力 敏感； 神经低频 ffiH 刺激时波幅 

i 变化不大，但高频重复刺激波幅增高可达200% 以上； 血清 AChR 抗体阴性；用盐酸胍治疗可使 
ACh 释放增加而使症状改善。这些特征可与重症肌无力鉴别。 

2 . 肉毒杆菌中毒肉毒杆菌作用在突触前膜阻碍了神经一肌肉接头的传递功能，临床表现 
为对称性脑神经损害和骨骼肌 瘫痪。 但患者多有肉毒杆菌中毒的流行病学史，新斯的明试验或 
依酚氯铵试验阴性。 

3. 肌营养不良症多隐匿起病，症状无波动，病情逐渐加重，肌萎缩明显，血肌酶明显升高， 
新斯的明试验阴性，抗胆碱酯酶药治疗无效。 

4. 延髓麻痹因延髓发出的后组脑神经受损岀现咽喉肌无力表现,伸_多有其他神经定位体 
征，病情进行性加重无波动,疲劳试验和新斯的明试验阴性，抗胆碱醋酶药治疗无效。 

5. 多发性肌炎表现为四肢近端肌无力，多伴有肌肉压痛，无晨轻暮重的波动现象，病情逐 
渐进展，血清肌酶明显增高。新斯的明试验阴性，抗胆碱酯酶药治疗无效。 

【 治疗】 

1 . 胸腺治疗 

(1) 胸腺 切除： 可去除患者 S 身免疫反应的始动抗原，减少参 M ft 休免疫反应的 T 细胞 、 B 
细胞和细胞因子。适用于伴有胸腺肥大和高 AChR 抗体效 价者； 伴胸腺瘤的各型重症肌无力患 
者; 年轻女性全身型 MG 患者; 对抗胆碱酯酶药治疗反应不满意者。约70%的患者术后症状缓 
解或治愈。 

(2) 胸腺放射治 疗:对 不适丁做胸腺切除者可行胸腺深部 6 n Co 放射治疗。 

2 . 药物治疗 

⑴胆碱酯酶抑制剂 :通过 抑制胆碱酯酶，减少 ACh 的水解，改善祌经一肌肉接头间的传递, 
增加肌力。应从小剂 M 开始，逐步加贵，以能维持日常起居为宜。 

1 ) 漠口比斯的明 (pyridostigmine bromide )： 成人每次 H 服60〜1 20 mg ，3〜4次/ H 。应在饭前 
3() 〜40分钟服用， U 服2小时达高峰，作用时间为6〜8小时，作用温和、平稳，不 良反成 小。 

2) 浪新斯的明 (neostigmine bromifle ): 成人毎次 I I 服15〜 30 mg ，3 〜4次/丨丨，⑴在餐前 15-30 
分钟服 j _ f 彳，释放快，30〜60分钟达高峰，作用时间为3〜4小时，不良反应为毒簞碱样反应，可用 阿. 
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托品对抗。 

辅助药如 a 化钾、麻货碱可加强胆碱酯酶抑制剂的作用。 

(2) n 1•.腺皮质 激尜： nf 抑制自身免疫反应，减少 ACHR 抗体的生成及促使运动终板再生和 
修复，改善神经一肌肉接头的传递功能 ： 适用于各种类型的 MGo 

1 ) 冲疗法 ：适川 于住院危重病例、已用气管插管或呼吸机者。甲泼尼龙 (methyl 
prednisolone , MPDlOOOmg 静脉滴注，1次/日，连用3〜5日，随后地塞米松10〜 20 mg 静脉滴注， 

1次/ 1:1 ，连用 7〜10 I I :临床症状稳定改善肟，停用地塞米松，改为泼尼松60〜 100 m g 隔日顿服。 
当症状基本消失后，逐渐减 M 至5〜 15 mg 长期维持，至少1年以上。若病情波动，则需随时调整 
剂 m 。 也可一幵始就『丨服泼尼松每天60〜 S 0 m g ， 两周后症状逐渐缓解，常于数月后疗效达高峰 ， i 
然后逐渐减: V :。大剂 M 类 N 醇激尜治疗初期可使病情加重，甚至出现危象，应予注意。 

2 ) 小剂 M 递 增法： 从小剂 M •开始，隔日每以顿服泼尼松 20 mg ， 每周递增 10 mg ， 直至隔日每 
晨顿服 6 0~80 nig ， 待症状稳定改善4〜5日后，逐渐减量至隔日5〜 15 mg 维持数年。此法可避免用 
药初期病愦加重。 

艮期 ;_、 V : 用激尜者应注怠激尜的不良反应如 ：胃溃 疡出血、血 糖升高、库欣综合征、股骨头坏丨 
死、骨质疏松等。 

(3) 免疫抑制剂 ：适用 于对肾上腺糖皮质激索疗效不佳或不能耐受，或因有高血压、糖尿病、 

溃疡病而不能用肾上腺糖皮质激索者。应注意药物不良反应 如:周 围血白细胞、血小板减少，脱 
发，胃肠道反应，出血性膀胱炎，肝、肾功能受损等。 

1) 环磷 酰胺： 成人口服每次 50 mg ，2~3 次/日，或 200 m g ，每周2〜3次静脉注射。儿童口服 

3〜 5 mg /( kg * d) 0 ' 

2) 硫唑 嘌呤： 口服每次25〜 K )0 mg ，2 次/日，用于类固醇激素治疗不佳者。 

3) 环孢素 A (cyclosporine A ): 对细胞免疫和体液免疫均有抑制作用，减少 AChR 抗体生成。 
口服 6 mg /( kg * d )， 疗程12个月。不良反应有肾小球局部缺血坏死、恶心、心悸等。 

(4) 禁用和愤用 药物: 鉍基糖苷类抗生素、新霉素、多黏菌素、巴龙霉素等可加重神经一肌肉 
接头传递 障碍； 奎宁、奎尼丁等药物可以降低肌膜兴 奋性; 另外吗啡、安定、苯巴比妥、苯妥英钠、 
普萘洛尔等药物也应禁用或慎用。 

3 . 血浆置换 通过正常人血浆或血浆代用品置换患者血浆，能清除 MG 患者血浆中 ACliR 
抗体、补体及免疫复合物 u 每次交换 M 为 2000 ml 左右，每周 1 〜 3 次，连用 3~8 次。起效快，但疗 
效持续时间短，仅维持1周至2个月，随抗体水平增高而症状复发且不良反应大，仅适用于危象 
和难治性重症肌无力。 

4. 大剂量静脉注射免疫球蛋白 外源性 IgG 可以干扰 AChR 抗体与 AChR 的结合从而保 
护 AChK 不被抗体阻断。 IgG 0.4 g /( kg . d ) 静脉滴注，5日为一疗程，作为辅助治疗缓解病情。 

5. 危象的处理 危象指 MG 患者在某种因素作用下突然发生严重呼吸闲难，甚至危及生 
命。须紧急抢救。危象分三种类盤 ： 

( 1 ) 肌无力危象 (myasthenin crisis )： 为最常见的危象，疾病本身发展所致，多由于抗胆碱 K 酶 
药最不足。如注射依酚氣铵或新斯的明后症状减轻则可诊断。 

(2) 胆碱能危象 （cholinergic crisis )： 非常少见，由于抗胆碱酯酶药物过 S 引起，患者肌无力加 
重,并 R 出现明显胆碱酯酶抑制剂的不良反应如肌束颤动及毒犁碱样反应。可静脉注射依酿氣 
铵 2 m g ，如症状加重则应立即停用抗胆碱酯酶药物,待药物排除后可重新调整剂量。 

(3) 反拗危象 （hriule crisis ): 由于对抗胆碱酯酶药物不敏感而出现严重的呼吸 W 难，依酚级， 
铵试验无反应，此时应停止抗胆碱酯酶药，对气管插管或切幵的患者可采用大剂 S 类间醇激索 
治疗，待运动终板功能恢复后再重新调整抗胆碱酯酶药物剂 

危象是電症肌无力患者最危急的状态，病死率曾为15.4% 〜 50%，随治疗进展病死率 Li 明显 
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下降。不论何种危象，均应注意确保呼吸道通畅，当经早期处理病怙尤好转时，应么即进行气管 
插管或气管切开，应用人工呼吸器辅助呼吸;停用抗胆碱酯酶药物以减少管内的分泌物;选用 
有效、足量和对神经一肌肉接头无阻滞作用的抗生素积极控制肺部感染；给予靜脉药物治疗如 
皮质类固醇激素或大剂量丙种球蛋白；必要时釆用血浆 K 换 

【预后】 

重症肌无力患者一般预后良好，但危象的死亡率较高： 

第二节周期性瘫痪 

周期性瘫痪 (periodic pamlysis ) 是一组以反复发作的骨骼肌弛缓性瘫痪为特征的肌病，与钾 
代谢异常有关。肌无力可持续数小时或数周，发作间歇期完全正常，根据发作时血淸钾的浓度, 
可分为低钾型、高钾型和正常钾型三类，临床 t 以低钾型者多见： 由平 状腺功能亢进、醛固酮增 
多症、肾衰竭和代谢性疾病所致低钾而瘫痪者称为继发性周期性癒痪。本节觅点介绍低钾型周 
期性瘫痪。 


一、 低钾型调期性瘢痪 

低钾型周期性瘫痪 （hypokalemic periodic paralysis ) 为常染色体显性遗传或散发的疾病，我国 
以散发多见。临床表现为发作性肌无力、血清钾降低、补钾后能迅速 缓解； 为周期性瘫痪中最常 
见的类型。 

【病因及发病机制】 

低钾型周期性瘫痪为常染色体显性遗传性疾病，其致病基 闽主 耍位于1号染色体长臂 
Clq 31-32)， 该基因编码肌细胞二氢吡啶敏感的 L 型钙离子通道 （L type calcium channel ) 蛋白， 
是二氢吡啶复合受体的一部分，位于横管系统，通过调控肌质网钙离子的释放而影响肌肉的兴 
奋一收缩偶联。肌无力在饱餐后或激烈活动后的休息中最易发作，能促使钾离子转入细胞内的 
因素如注射胰岛素、肾上腺素或大量葡萄糖也能诱发。 

具体发病机制尚不清楚 ，可 能与骨傲肌细胞膜内、外钟禹子浓度的波动有关。在正常情况 
下，钾离子浓度在肌膜内高，肌膜外低，当两侧保持 正常 比例时，肌膜才能维持正常的静息电位， 
才能为 ACh 的去极化产生正常的反应。本病患者的肌细胞膜经常处于轻度去极化状态，较不稳 
定，电位稍有变化即产生钠离子在膜上的通路受阻，导致电活动的传播障碍。在疾病发作期间， 
受累肌肉对一切电刺激均不起反应，处于瘫痪状态。 

【病理】 

主要病理变化为肌肉肌浆网空泡化，空泡内含透明的液休及少数糖原颗粒，单个或多个，位 
于肌纤维中央甚至占据整个肌纤维，另外可见肌小管聚集。电镜 K 可见空泡由肌浆网终末池和 
横管系统扩张所致。发作间歇期可恢复，但不完全，故肌纤维间仍可见数目不等的小空泡。 

【临床表现】 

1. 任何年龄均可发病，以20〜40岁男性多见，随年龄增长而发作次数减少。常见的诱因存 
疲劳、饱餐、寒冷、酗酒、精神刺激等。 

2 . 发病前可有肢体疼痛、感觉异常、口渴、多汗、少尿、潮红、嗜睡、恶心等。常于饱餐后夜间 
睡眠或清晨起床时发现肢体肌肉对称性不同程度的无力或完全瘫痪， K 肢重于 h 肢、近端重于 
远端 r 也可从 K 肢逐渐累及上肢。瘫痪肢体肌张力低，腱反射减弱或消失。"了伴有肢体酸胀、针 
刺感。脑神经支配肌肉一般不受累，膀胱直肠括约肌功能也很少受累.少数严電病例可发生呼 
吸肌麻痹、诚便潴留、心动过速或过缓、心律失常、血压下降等情况拔半:危及生命.、 

3. 发作持续时间 n 数小吋至数 II 不等，最先受累的肌肉最先恢复.发作频率也小'尽相 m . 
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一般数周或数月一次，个别病例每天均有发作，也有数年一次甚至终身仅发作一次者。发作间 
期一切正常伴发中状腺功能亢进者发作频率较高，每次持续时间短，常在数小时至1天之内。 

甲充控制后，发作频率减少。 

[ 辅助检查】 

1 . 发作期血淸钾常低于 3.5 mmol / L 以下，间歇期正常。 

2 . 心电阁呈典型的低钾性改变， U 波出现， T 波低平或倒置， P - R 间期和 Q - T 间期延长 ， ST 
段下降, QRS 波增宽。 

3. 肌电阍示运动电位吋限短、波幅低，完全瘫痪时运动单位电位消失，电刺激无反应。膜静 
息电位低于正常。 

【诊断】 

根据常染色体显性遗传或散发，突发四肢弛缓性瘫痪，近端为主，无脑神经支配肌肉损害， 

无意识障碍和感觉障碍，数小时至一日内达高峰，结合检查发现血钾降低，心电图低钾性改变， 
经补钾治疗肌无力迅速缓解等不难诊断。 

【 鉴别诊断】 

1 - 高钾型周期性瘫痪本病一般在10岁以前发病，白天运动后发作频率较高。肌无力症 
状持续时间短，发作时血钾增高，心电图呈高血钾改变，可自行缓解，或降血钾治疗可好转。 

2 . 正常血钾型周期性瘫痪少见，10岁前发病，常在夜间发作，肌无力持续的时间较长，无 
肌强直表现。血钾正常，补钾后症状加重，服钠后症状减轻。 

3. 重症肌无力亚急性起病，可累及四肢及脑神经支配肌肉，症状呈波动性，晨轻暮重，病 
态疲劳。疲劳试验及新斯的明试验阳性。血清钾正常，重复神经电刺激波幅递减，抗乙酰胆碱 
受体抗体阳性可资鉴别。 

4. 吉兰一巴雷综合征本病呈四肢弛缓性瘫痪,远端重于近端，可有周围性感觉障碍和脑 1 
神经损害，脑脊液蛋白一细胞分离现象，肌电 m 神经源性损害，可与低钾型周期性瘫痪鉴别。 

5. 继发性低血钾散发病例应与可反复引起低血钾的疾病鉴别，如甲亢、原发性醛固酮增 
多症、肾小管酸中靡、失钾性肾炎、腹泻、药源性低钾麻痹(噻嗪类利尿剂、皮质类固醇等)等。但 
上述疾病均有原发病的其他特殊症状可资鉴别。 

【治疗】 

发作吋给予10%氣化钾或10%枸橼酸钾40〜 50 ml 顿服，24小时内再分次口服，一日总量 
为 10 g 。 也可静脉滴注氯化钾溶液以纠正低血钾状态。对发作频繁者，发作间期可口服钾盐 ig ， 

3次/ 口 ；螺旋内酯 200 mg ，2 次/日以预防发作。同时避免各种发病诱因如避免过度劳累、受冻 
及精祌刺激，低钠饮食，忌摄人过多高碳水化合物等。严重患者出现呼吸肌麻痹时应予辅助呼 
吸，严重心律失常者 Kv : 积极纠正。 

【预后】 

预后良好，随年龄增长发作次数趋于减少。 

:、 I 沿叩调朗性瘢痪 

高钟型周期性擁痕 （hyperkalemic periodic paralysis ) 又称强直性周期性擁疾，较少见。1951 
年 II I Tyler 首先报道，呈常染色体显性遗传。 

【 病因 及发病 机制】 | 

高钾型周期性瘫痪的致病基因位于第17号染色体长臂 （17 ql 3)， 由于编码骨骼肌门控钠通 
道蛋广1的 a - 亚单位基因的点突变，导致氨基酸的改变，如 Tln ：704 Met 、 Ser 906 Thr , Alall 56 Thr , 
Met 】 360 VaK Mell 592 Val 等，引起肌细胞膜钠离子通道功能异常，膜对钠的通透性增加或肌细胞 
内钾、钠转换能乃缺陷，钠内流增加，钾离 T •从细胞内转移到细胞外，膜不能正常 M 极呈持续去 
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极化，肌细胞膜正常兴奋性消失，产生肌无力。 

【病理】 

肌肉活组织检查与低钾型的改变相同。 

[ 临床表现] 

多在10岁前起病，男性居多，饥饿、寒冷、剧烈运动和钾盐摄人 " J * 诱发肌尤力发作。肌无力 
从下肢近端开始，然后影响到上肢、甚至颈部肌肉，脑神经支配肌肉和呼吸肌偶 " r 累及，瘫痪程 
度一般较轻，但常伴有肌肉痛性痉挛。部分患者伴有手肌、舌肌的强卩 I : 发作， 肢体放入冷水中易 
出现肌肉僵硬，肌电图可见强直电位。发作时血淸钾和尿钾食■^升血沾钙降低，心电阁 t 波 
高尖。每次发作持续时间短，约数分钟到1小时。发作频率为每大数次到每年数次:多数病例 
在30岁左右趋于好转，逐渐停止发作。 

[ 辅助检查] 

发作时血清钾水平升高甚至达 7~8 mmol / Lc 血淸酶如肌酸激酶 （creatine kirmw ， CK ) 可正常 
或升高。心电图呈高血钾性改变，如 T 波高尖、 P 波降低某至消失、 QHS 波改变等。肌电图可见 
纤颤电位和强直放电。在肌无力发作高峰时， EMG 虽电静 息，卩-1发的或随意的运动、电刺激均无 
动作电位出现。神经传导速度正常。 

【诊断】 

根据常染色体显性遗传家族史，儿童发作性无力伴肌强直，尤感觉障碍和高级神经活动 
异常，血钾增高，可作出诊断。临床表现不典型时，可行诱发试验:①钾负荷试验••口服 a 化钾 
3〜 8 g ， 若服后30〜90分钟内出现肌无力，数分钟至1小时达高峰，持续20分钟至1天，则有助于 
诊断。应注意在患者心、肾功能、血钾水平正常并在心电监护下进行。②冷水诱发 试验: 将前臂 
浸入11〜13 T ： 水中，若20〜30分钟诱发肌无力，停 止浸 冷水10分钟后恢复，行助于诊断。 

【鉴别诊断】 

应注意与低钾型周期性瘫痪、正常钾型周期性瘫换和先天性副肌强过症鉴別，还需与继发 
性高血钾瘫痪鉴别，如 1 时 J 能不全、背上腺皮质功能下降、酣_職乏症和药物性高血钾等。 

【 治疗】 

对发作时间短，症状较轻患者一般不需特殊治疗，症状重时可用 10 %葡萄糖酸钙 10 〜 20 “ 
静注，或10%葡萄糖 500 ml 加胰岛素 10-20 U 静脉滴注以降低血钾，也可用呋塞米排钾。预防 
发作可给予高碳水化 合物触 ，避紐麟縣寒冷讎，「」服減_■■罐助排钾。 

:•、 £常钾々调則性瘫痪 

正常钾型周期 性瘫痪 （normal kalemic periodic paralysis) 又称钠反应性 lH 常血钾型周期性瘫 
痪，为常染色体显性遗传，较为罕见。病理改变与低钾塑周期性瘫焕相似。多在10岁前发病， 
常于夜间或清晨醒来时发现四肢或部分肌肉瘫痪，甚至发音不淸、呼吸闲难等。发作常持续⑴ 
天以上。运动后休息、寒冷、限制钠盐摄入或补充钾盐均可诱发，补钠后好转。血清钾水平正 
常。 主要与 吉竺一巴雷综合征、高钾型和低钾型周期性瘫痪鉴别。治疗1:可给予:©大觉生理 
盐水静脉滴人;②10%葡萄糖酸钙 10 ml ，2 次/日静脉注射 ，或弼 片每天 0 . 6 〜 1 2 心分1~2次门服； 
③每天服食盐10〜 15 g ， 必要时用 M 化钠静脉点滴;④乙酰唑胺 0. 25 g ， 2 次/ H 预防发作可在间 
歇期给予氣氢可的松和乙酰唑胺，避免进食含钾多的食物，如肉类、香蕉、疲菜、籍类，防止过劳 
或过度肌肉活动，注意寒冷或暑热的影响。 

第三节多发性肌炎和皮肌炎 

多发性肌炎 （ polymyositis , PM ) 和皮肌炎 （dermammyosilis , ) 是‘组多种病 W 引起的弥漫 
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性骨骼肌炎疝性疾病，发病与细胞和体液免疫异常有关。主要病理特征是骨骼肌变性、坏死及 
淋巴细胞以润，临床 h 表现为急性或亚急性起病，对称性四肢近端为主的肌肉无力伴压痛，血清 
肌酶增商，血沉增快，肌电 阁呈 肌源性损害，用糖皮质激素治疗效果好等特点。 PM 病变仅限于 
骨骼肌， DM 则 H 吋粜及骨骼肌和皮肤。 

【病因 及发病机制】 

PM 和 1) M 发病机制疫失调: f ]* 关：部分 PM 和 DM 患者的血清中可以检测到 Jo -1 抗体、 
SRP 抗体、 Mi -2 抗沐、抗核抗沐等多种抗体，肌肉病理发现肌组织内有活化的淋巴细胞浸润，外 
周血淋巴细胞对肌肉抗吩敏感，并对培养的肌细胞有明显的细胞毒作用，这些均说明本病是— 
自身免疫性疾病、 PM 的发病主要与细胞毐性介导的免疫反应有关， T 淋巴细胞可直接导致肌 
纤维的破坏，如•细胞间黏附分子、「1细胞介素 -1 a 与炎性细胞的浸润密切相关。 DM 的发病则 
主要与休液免疫异常有关，肌组织内微血管直接受累，其上可见 IgM 、 IgG 和 C 3 、 C 5 b -9 膜攻击复 
合物形成。推测 DM 可能是一种补沐介导的微血管病，肌纤维的损害是继发改变。目前尚不清 
楚可直接诱发 PM 和 DM 的向身免疫异常因索，推测某种病原体感染改变了肌纤维或内皮细胞 
的抗原性，从而引发免疫反应，或病海感染后启动了机体对某些病毒肽段的免疫应答，而这些肽 
段与肌细胞中的某些蛋卩1的肽段结构相似，通过交叉免疫启动了自身免疫反应进而攻击自身的 
肌细胞。 

遗传因索可能也增加 PM 的易患性。在高加索人中，约半数 PM 患者与 HLA - DR 3 相关， 
而 HLA - DR 52 儿乎见于所有的患者，多发性肌炎家族也有报道，说明遗传因素参与了发病。 
另外，病啬直接感染可能是 PM 发病的一个因素，部分患者在发病前有流感病毒 A 和 B 、 HIV 、 
ECHO 、柯萨奇病锦感染史。 

【病理】 

主耍为#骼肌的炎性改变，肌纤维变性、 

坏死、萎缩、再生和炎症细胞浸润，浸润的炎症 
细胞可以 M 灶状分布或散在（图 17-1)， PM 中 
炎细胞主要是 CD8 f T 淋巴细胞、单核细胞和 
少量 B 淋巴细胞，多分布于肌内膜，也可位于 
肌束膜和血管周 [割 ，可见活化的炎症细胞侵入 
非坏死肌纤维。病程长者可见肌朿膜及肌内 
膜结缔组织增生。 L ) M 特异的肌肉病理改变 
是束周肌纤维萎缩、微血管病变和炎症细胞浸 
润，浸润的炎症细胞主要是 CD 4 + T 淋巴细胞 
和 B 细胞，主要聚集于肌束膜和血管周闹，肌 
束膜内血管可见管壁增厚、管腔狹窄和血栓形 

成，血管壁可见 IgG 、 IgM 、 C 3 等沉积。电镜下 一 

淋巴细胞浸入肌纤维的肌膜下，肌丝断裂，空泡样变， z 线消失，肌细胞再生,毛细血管可见& 
细胞和基底膜增厚，并出现微管包涵体，管腔狹窄甚至闭塞。 

【临床表现】 ^ 

急性或亚急性起病，发病年龄不限， 但儿童 和成人多见，女性多于男性，病情逐渐加重’几周 
或儿月达高峰。病前可有低热或感胃史。发病率约为2/10万〜5/10万。 、 

1 . 肌肉无力 首发症状通常为四肢近端无力，常从盆带肌开始逐渐累及磨带肌肉，表现为 
k 楼、起蹲 I 木1难、双臂不能高举、梳头 W 难等; 颈肌无力出现抬头闲难;咽喉肌无力表现为构音、 
存咽_ 难； 呼吸肌受累则出现胸闷、气短。常伴冇关节、肌肉痛。眼外肌一般不受累。肌无力可 
持续数年查休町见四肢近端肌肉无力、压痛，晚期有肌萎缩和关节挛缩。 



图 17-1 多发性肌炎肌组织病理 （ HEx400) 
肌内膜炎细胞浸润,可见炎细胞侵入非坏死肌纤维 
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2 . 皮肤损害 DM 患者可见皮肤损害，皮疹多先于或与肌肉 X 力卜 T ] 时出现，少数患者皮疹 
在肌无力之后发生。典型的皮疹为眶周和 t 下眼脸水肿性淡紫色斑和 (； ottron 征，后者指四肢 
关节伸面的水肿性红斑，其他皮肤损害还包括光敏性皮疹、而部蝶形红斑等 

3. 其他表现消化道受累出现恶心、呕吐、痉挛性腹痛：心脏受尜出现 MM 、 心律失常、心 
衰。肾脏受累出现蛋白尿和红细胞 。 少数病例合并其他自身免疫性疾病，如类风湿关节炎、系 
统性红斑狼疮、进行性系统性硬化等。还有少数病例可能伴发恶性肿瘤，如乳腺肿瘤、肺癌、卵 
巢癌和胃癌等。 

[ 辅助检查] 

1 . 急性期周围血白细胞增高，血沉增快，血淸 CK 明显增鳥，可 达止常 的10倍以上。1/3患 
者类风湿因子和抗核抗体阳性，免疫球蛋白及抗肌球蛋 A 的抗体增高 

2. 24小时尿肌酸增高，这是肌炎活动期的一个指标。部分患者有肌红蛋内尿。 

3. 肌电图可见自发性纤颤电位和正向尖波。多相波增多，呈肌源性损決:表现3神经传导速 
度正常。 

4. 肌活检见前面病理所述。 

5. 52%〜75%的患者有心电图异常， QT 延长， ST 段下降: 

【诊断】 

根据临床特点表 现为: ①急性或亚急性四肢近端及 f ] •盆带肌 X 力伴瓜痛，腱反射减弱或消 
失; ②血清 CK 明显 增高; ③肌电图呈肌源性 损害; ④活检见典型肌 炎病现 表现;⑤伴有典型皮肤 
损害。具有前4条者诊断为 PM ， 前4条标准具有3条以 h 并且同吋员•有第5条者为 DM 。 免疫 
抑制剂治疗有效支持诊断。40岁以上患者应除外恶性肿瘤 。 

【 鉴别诊断】 

1 . 包涵体肌炎因有肌肉炎性损害、吞咽困难需与多发性肌炎鉴别。但包涵体肌炎的肌无 
力呈非对称性,远端肌群受累常见，如屈腕屈指无力与足下垂，肌痛和肌肉压痛非常少见。血清 
CK 正常或轻度升高、肌肉病理发现嗜酸性包涵体和激素治疗无效可 M 多发性肌炎鉴别。 

2 -肢带型肌营养不良症因符四肢近端和骨盆、肩胛带无力和萎缩，肌酶增高而需与多发 
性肌炎鉴别。但肢带型肌营养不良症常有家族史，尤肌痛，病程更缓慢，肌肉病理表现以肌纤维 
变性、坏死、萎缩和脂肪组织替代为主而无明显炎症性细胞浸润，可资鉴別。 

3. 重症肌无力多发性肌炎晚期卧床不起，构音、吞咽闲难要 fc ； /本病鉴别。可根据前者病 
情无明显波动、抗胆碱酯酶药物治疗不敏感、血淸酶活性增高而排除重症肌无力。 

【治疗】 

急性期患者应卧床休息，适当体疗以保持肌肉功能和避免挛缩，注意防止肺炎等并发症。 

1. 皮质类固醇激素为多发性肌炎之首选药物。常用方 法为： 泼尼松1〜 1.5 mg /( kg . d)，M 
大剂盘 100 mg / d 。 一般在4〜6周之后临床症状改善， CK 下降接近止常。逐渐慢 慢减燈 ，一般每 
2 周减 5 mg ， 至 30 mg / d 时改为每4〜8周减 2-5 〜 5 rng ，最后达到维持量10〜 20 mg/d ， 维持1〜2年。 
应特别注意激素 M 不足时肌炎症状不易控制，减贵太快则症状易波动。急性或重症患者可首选 
大剂想:甲泼尼龙 lOOOmg 静滴，1次/日，连用3〜5天，然后逐步减量。长期皮质类固醇激素治疗 
应预防其不良反应，给予低糖、低盐和高蛋內饮食，用抗酸剂保护胃黏膜，汴意补充钾和维生尜 
D ，对结核病患者应进行相应的治疗。 

2 . 免疫抑制剂肖激素治疗不满意时加用。苜选甲氨蝶呤，其次为硫唑嘌呤、环磷酰胺、环 
孢素 A , 用药期间注意内细胞减少和定期进行肝肾功能的检查 

3. 免疫球蛋白急 性期与 其他治疗联合使用，效果较好。免疫球蛋 n lgMkg - d )， 静滴连续 
2天;或 04 g / fkgvl ) 静脉点滴，每月连续5天，4个月为一疗程，不良反 j 、;/ 为恶心、呕吐 Hfll 
能 fi 行缓解。 
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4. 支持治疗给予商蛋內和高维生尜饮食，进行适当体育锻炼和理疗，重症者应预防关节 
挛缩及失用性肌萎 缩： 

【预后】 

儿 m 预后较好 y 多发性肌炎患者中半数可基本痊愈。伴肿瘤的老年患者，尤其是有明显的 
肺、心、胃肠受累者预活差。 


第四节进行性肌营养不良症 

进行性肌背养不症 (progressive muscular dystrophy ， PMD ) 是一 ■组 遗传性肌肉变性疾病，临 
床特征主要为缓慢进行性加重的对称性肌肉无力和萎缩，无感觉障碍。遗传方式主要为常染色 
体显性、隐性和 X 连锁隐性遗传：电生理表现主要为肌源性损害、神经传导速度正常。组织学 
特征主要为进行性的肌纤维坏死、再生和脂肪及结缔组织增生，肌肉无异常代谢产物堆积。治 
疗方面主要为对症治疗，「目前尚无有效的根治方法。 

根据遗传方式、起病年龄、萎缩肌肉的分布、病程进展速度和预后，进行性肌营养不良症 
至少可以分为9种 类型： 假肥大型肌营养不良症 (pseudohypertrophy muscular dystrophy), 包括 
Duchenne 型肌营养不良症 (Duchenne muscular dystrophy ， DMD) 和 Becker 型肌营养不良症 (Becker 
muscular dystrophy ， BMD )、 面肩肱型肌营养不良症 （fadoscapulohumeral muscular dystrophy ， FSHD )、 
肢带型肌营养不良症 （ limb-girdle muscular dystrophy , LGMD) 、 Emery-Dreifuss 肌為养不良症 
(Emery-Dreifuss muscular dystrophy ， EDMD )、 先天性肌营养不良症 （congenital muscular dystrophy, 
CMD ) 、 眼咽型肌营养不良症 （ oculopharyngeal muscular dystrophy, OPMD )、 眼型肌营养不良症 
(ocular muscular dystrophy) 和远端盤肌营养不良症 （distal muscular dystrophy )。 在这 些类反 户’ 
DMD 最常见，其次为 BMD、FSHD 和 LGMD C 

[病因及发病机制】 丫 

进行性肌营养不良症的各种类艰的基因位置、突变类型和遗传方式均不相同1 其致病机 
制也不一样。实际上各种类型均是一种独立的遗传病。如假肥大型肌营养不良症 （[)1 ^ 0 和 
BMD ) 的基 M 位于染色体 X P 21， 厲 X 连锁隐性遗传。该基因全长约 2400 kb ， 是迄今为^发^ 
的人类最大基因， rDNA 长 14kh, 含79个外显子，编码368 5 个氨基酸，组成 427 KD 的细胞^ 
架蛋白一抗肌萎缩蛋白 （ dystmphin )。 该蛋白主要位于骨骼肌和心肌细胞膜的质膜面’具為细 
胞支架、抗牵拉、防止肌细胞膜在收缩活动时撕裂的功能。作为细胞骨架的主要成分 
缩蛋白与肌纤维膜上的多种糖蛋 n 结合为抗肌萎缩蛋白相关蛋白复合体 （如 j 
protein complex , DAPC ) ，这些复合体可与基膜层粘连蛋白 （ laminin ) 连接，以维持肌纤维的稳定 
性。 DM 1) 患者因基因缺陷而使肌细胞内缺乏抗肌萎缩蛋白，造成肌细胞膜不稳定并导致肌细 
胞坏死和功能缺失而发病。 DMD 患者大脑皮质神经元突触区抗肌萎缩蛋 A 的缺乏可能是智力 
发育迟滞的原因。 

FSHD 基因定位在 4 号染色体长臂末端 (4q35), 在此区域有一与 Kpnl 酶切位点相关的 3 * 3kb 
重复片段。正常人该 3.3kb/K P nI 片段重复 10〜150 次，而 FSHD 患者通常少于 8 次，故通过测定 3.3= 
Kpnl 片段重复的次数则可作出基因诊断。 FSHD 患荞 3.3kb/Kpnl 片段重复次数的减少并不直接 
引起基因的结构破坏，而是引起 4q35 基因的转泶抑制被减弱或消除，使其表达七调而致病。 

肢带型肌营养不良症是一类具有高度遗传异质性和表型异质性的常染色体遗传性肌病^ 
根据遗传方式，常染色体显性遗传的称为 LGMD1 , 常染色体隐性遗传的称为 LCMD 2 o 各自按 
每-个不同的致病基因分为不同的亚型，如 LGMD 1 分为 LGMD 1 A 、1 B 、1 G 、1 D 和 1 E 五个类型； 
LGMD 2 分为 LGMD 2 A 、2 B 、2 C 、2 D 、2 E 、2 F 、2 G 、2 H 、2 I 和 2 J 卜个类型 。90%以卜.的肢带型肌营 
养不良症足常染色休隐性遗传，以 LX ； MI )2 A 沏 M 常! Al 。 肢带 ® 肌营养不以的发病与肌膜蛋內和 



笔记 
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近膜蛋内的异常有关，直接影响肌细胞膜上的抗肌萎缩蛋由-搪蛋介沐的结构和功能。复 
合体内各蛋白之间紧密结合，互相关联，作用为连接脱内骨架蛋 I ' i 和脱外坫质以保持肌细胞膜 
的稳定性。任何一种蛋白的缺失均会影响到整个膜结构的稳定，异致肌细胞的坏死。 

眼咽型肌营养不良症基因位于染色体 】 4 qii .2- i 3, 其蛋 卩1 产物为多聚腺 ir •酸结合蛋白 2 
( polyadenylate-hinding protein 2， PABP 2)， 故也称多聚腺什酸结合蛋 T I 2 P<l PABP 2 蛋白存 
在于细胞核中，对信使 RNA 起增加 poly ( A ) 的作用：发病机制勹 I " AHP 2 ^41^1 1号外显子上的 
CCG 重复突变增加有 关:正 常人仅6次重复，而眼_型肌荇养不良症 AU 齐 （ ; ( : ( 〕取鉍8〜13次，编 
码异常的多聚丙氨酸链。重笈的次数越多，症状越承 

Emeiy - Dreifuss 肌营养不良症基因位于染色体 Xq 2 8 和 lq 2 l - 23 , 分别编码 emerin 和核纤层 
蛋白 A/C ( laminA / C ), 主要位于骨骼肌、心肌、平滑肌核膜：该丛闪好常导致核膜稳定性受损，造 
成骨骼肌和心肌的损害。 

【病理】 

各种类型的进行性肌营养不良症的肌肉 
病理改变主要为肌纤维的变性、坏死、萎缩和 
再生，肌膜核内移增多。随着病情进展，光镜 
下肌细胞大小差异不断增加，有的萎缩，有的 
代偿性增大，呈镶嵌分布；萎缩的肌纤维间有 
大量的脂肪细胞和结缔组织增生。 1 型和 11 
型肌纤维均受累，为非特异性改变 （图 17 - 2) 。 

电镜下肌原纤维排列紊乱或断裂， Z 线破坏或 
消失，肌细胞膜有锯齿状改变。各种类型的特 
异性蛋白改变需用相应的抗体进行检测，如 
DMD 和 EDMI ) 患者的肌活检标本分别用抗肌 
萎缩蛋白抗体和 emerin 抗体进行免疫组化染 
色可见抗肌萎缩蛋白和 emerin 蛋内缺失，对 
诊断有决定性意义。 

【临床表现】 

1. 假肥大型 肌肉假肥大是由于肌束内大量脂肪和结缔组织的堆积造成。根据抗肌萎缩 
蛋白疏水肽段是否存在，以及蛋白空间结构变化和功能丧失程度的不 ㈣ ，本型乂可分为 DMD 和 
BMD 两种类型。 

(1) Di】cherine 型肌营养不良症 （DMD) 

1) DMD 是我国最常见的 X 连锁隐性遗传的肌病，发病率约30/10万男婴。1/3的患儿是 
DMD 基因新突变所致。女性为致病基因携带者，所生男孩发病，无明显地理或种族差异。 

2) 3~5岁隐匿出现骨盆带肌肉无力，表现为走路慢，脚尖着地，易跌跤。由于髂腰肌和股 
四头肌无力而上楼及蹲位站立困难。背部伸肌无力使站立时腰椎过度前凸，臀中肌无力导致行 
走时骨盆向两侧上下摆动，呈典型的鸭步。山于腹肌和傲腰肌无力，患儿自仰卧位起立时必须 
先翻身转为俯卧位，依次屈膝关节和髋关节，并用手支撑躯 T 成俯跪位，然后以两手及双腿共同 
支撑躯干，再用手按压膝部以辅助股四头肌的肌力，身体呈深鞠躬位，最后双手攀附下肢缓慢地 
站立，因十分用力而出现面部发红。上述动作称为 Gower 征（阁17-3)，为 DMI ) 的特征性表现。 
DMD 患儿坐在地板上，双手交叉抱肩不能站起，而正常小儿很容易站起 

3) 肩胛带肌、上臂肌往往同时受累，但程度较轻。由于肩胛带松弛形成游离肩、因前锯肌 
和斜方肌萎缩无力，举 ff 时肩胛骨内侧远离胸壁，两肩 胛骨# 翼状竖起 T 背部，称为翼状肩胛, 
在两 fT •前推时最明 a 。 



图 17-2 DMD 肌组织病理 （HEx 400) 

肌纤维大小不等，可见肌纤维肥大 （A)、 萎缩 （B)、 变 
性 （C) 和坏死 （D )，肌束膜 （E) 和肌内膜 （F) 结缔组 
织明显增生 
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图 17-3 Gower 征 


4) 90%的患儿有肌肉假性肥大，触之坚韧，为首发症状之一（图17-4)。以腓肠肌最明显，三 
角肌、臀/1几、股四头肌、冈下肌和肱三头肌等也可发生。因萎缩肌纤维周围被脂肪和结缔组织替 
代，故体积增大而肌力减弱。 

5) L ) MD 患儿的血清肌酸激酶显著升高， T 

可达正常值的30〜100 倍; 血清肌酐明显下降。 厂 

大多患者伴心肌损害，如心律不齐，右胸前导 / 

联出现高 R 波和左胸前导联出现深 Q 波; 心 / 

脏扩大，心瓣膜关闭不全。肌电图呈肌源性损 z 4 5 6 7 

害。约30%患儿有不同程度的智能障碍。平 , 

滑肌损害可有胃肠功能障碍，如呕吐、腹痛、腹 
泻、吸收+良、巨结肠等。面肌、眼肌、吞咽肌、 

胸锁乳突肌和括约肌不受累。 

6) 随症状加重出现跟腱挛缩，双足下垂， 

平地步行困难 。 患儿12岁左右不能行走，忠 
坐轮椅，这有助于鉴别 DMI ) 和 BMD (12 岁可 

以行走)。晚期患者的下肢、躯「•、 h 肢、髋和 图 17-4 DMD 的腓肠肌假性肥大 
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肩部肌肉均明显萎缩，腱反射消失，因肌肉挛缩致使膝、肘、蔽不能仲 I 脊柱侧弯。最 
后因呼吸肌萎缩而出现呼吸变浅，咳嗽无力，肺容 M 明显下降，心渖失常和心功能不全，多数患 

者在20〜30岁因呼吸道感染、心力衰竭而死亡。 

(2) Becker 型肌营养不良症 （ BMD ): 发病率为 DMD 患者的1/10临床表现 1 -j DMD 类 似:呈 
X 连锁隐性遗传。首先累及骨盆带肌和下肢近端肌肉，逐渐波及肩腳带肌，有腓肠肌假性肥大。 
血清 CK 水平明显升高，尿中肌酸增加，肌酐减少。肌电丨_丨肌活检均为肌源性损害，肌肉 MR I 
检查示变性肌肉呈“虫蚀现象”。 BMD 与 DMD 的主要区別在于起病坪龄稍迟 （5 〜15岁起病)，进 
展速度缓慢病情较轻，12岁以后尚能行走，心脏很少受累 （一- ㊉ 义 累则 较严重)，皆力正常。存活 
期长，接近正常生命年限。抗肌萎缩蛋内基因多为整码缺失突变，骨胳肌膜中的抗肌萎缩蛋白 

表达减少。 

2. 面肩肱型肌营养不良症 （ FSHD ) 

(1) 常染色体显性遗传。多在青少年期起病。 

(2) 面部和肩胛带肌肉最先受累，患者面部表怕少，眼险闭合无力或％出巩脱（图1 7_5 )’ 吹 
口哨鼓胪困难逐渐延至肩胛带(翼状肩肿很明显)、二角肌、肱一头肌、肱一•头肌和胸大肌上半 
部。肩胛4和肌肉萎缩十分明显，常不对称。因口轮祖肌假性肥大嘴蔣增厚而微翘，称为“肌 

病面容”。可见三角肌假性肥大° 

⑶病情缓慢进展，逐渐累及躯千和骨盆带肌肉，可有腓:肠肌假性肥大，视网膜 病变和 听力 

障碍(神经性耳聋)。大约需坐轮椅，生命年限接近正常。 

( 4 )肌电图为肌源性损害，血清酶正常或轻度升高。印迹杂交 DNA 分析可测定4号染色体 

长臂末端 3.3 kb / KpnI 重复片段的多少来确诊。 

3肢带型肌营养不良症常染色体隐性或显性遗传，散发病例也 较多。 与显性遗传相比， 
龄性遗传的串、者较常见、症状较重、起病较早。 10 ~ 2() 岁起柄，首发症状多为脅盆带肌肉萎缩、腰 
i 前凸、鸭下肢近端无力出现上楼困难，可有腓肠肌假性肥大。逐渐发生肩胛带肌肉萎缩, 
抬臂、梳头困难，翼状肩胛。面肌一般不受累。膝反射比踝反射消失早。血淸酶明显升高，肌电 
图肌源性损害，心电图正常。病情缓慢发展，平均起病后 20 年左右丧失劳动能力。 

4眼咽型肌营养不良症 常染色体显性遗传。40岁左 A 起病，首发症状为对称性上睑下 
垂和眼球运动障碍。逐步出现轻度面肌、眼肌无力和萎缩、吞 利难、发 - 苦不淸，近端肢体 无力。 
血清 CK 正常或轻度 升高二 

5. Emery-Dreifuss 型肌营养不良症 （ KDMD ) X 连锁隐性遗传，5〜 I 5 岁缓慢起病。临床特 
征为疾病早期出现肘部屈曲挛缩和跟腱缩短、颈部前屈受限、脊柱 强直而 弯腰转身闲难。受累 
肌群主要为肱二头肌、肱 二 •头肌、腓骨肌和®前肌，继之骨盆带肌和下肢近端肌肉无力和萎缩。 
腓肠肌无假性肥大。智力正常。心脏传导功能障碍，表现为心动过缓、晕厥、心房纤颤等，心脏 
扩大，心肌损害明显。血清 CK 轻度增高。病情进展缓慢，患者常因心脏病而致死。 

6 . 其他类型 

(1) 眼肌型•.又称 Kiloh - Nevin 型，较为罕见。常染色休显性遗传,岁缓慢起病，最初表 
现为双侧眼睑下垂伴头后仰和额肌收缩，其后累及眼外肌，可有复视，易误诊为重症肌无力。本 
型无肢体肌肉萎缩和腱反射消失。 

(2) 远端塯:较少见，常染色体显性遗传。 ⑴〜 50岁起病，肌无力和萎缩始于四肢远端、腕踝 
关节周围和手足的小肌肉，如大、小鱼际肌蒌缩。伸肌受累明®，亦可向近端发展。无感 觉障碟 
和自主神经损害。常见的亚型有 Welander M (常染色体显性遗传，基闪定位于 2 pl 3)， 其次为芬 
兰型 、 Nonaka 型(常染色休隐性遗传 )、 Miyoshi M (常染色休隐性遗传）等。 

(3) 先天性肌营养不良 症:在 出生时或婴儿期起病，表现为全身严重肌无力、肌张力低和竹 
关节挛缩。面肌可轻度受累，_候肌力弱，哭声小，吸晚力弱。口 f 有眼外肌麻痹，腱反射减弱或 


f. it 
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消失。常见的亚剛有 Fukuyama 型、 merosin 型、肌肉一眼一脑异常型 ( muscle - eye-brain disorder ) 等。 

【 辅助 检查] 

1. 血清酶学检测常规的血清酶检测主要包括肌酸激酶 （creatine kinase , CK )、 乳酸脱氢 
酶 （lactate ( lehydrogena #， L 1) H ) 和肌酸激酶同工酶 （creatine kinase - MB ， CK - MB )。异常显著升高 
(正常值的20〜100倍）者见于 DMD , BMD 、 远端型肌营养不良症的 Miyoshi 亚型和 LGMD 2 C 、2 D 、 
2 E 、2 F 型。其他类型的肌酶轻到中度升商。在 DMD 和 LGMD 2 晚期，因患者肌肉严重萎缩则血 
' ij!f CK 值 1 明下降其他血淸酶如谷■氣酸草酿乙酸转氨酶 （glutamic oxaloacetic transaminase , 
GOT ) 、谷试酸两嗣酸转试酶 （ glutamate-pyruvate transaminase , GPT ) 等在进展期均可轻度升高。 

2. 肌电图 風有 典型的肌源性受损的表现。用针电极检查股四头肌或三角肌，静息时可见 
纤颤波和正 锐波； 轻收缩时可见运动单位时限缩短，波幅减低，多相波 增多; 大力收缩时可见强 
直样放电及病理干扰相，神经传导速度正常。 

3. 基因检查采用 PCR 、 MLPA 、 印迹杂交、 DNA 测序等方法，可以发现基因突变进行基因 
诊断。如用多甫 PCR 或 MLPA 法可检测 DMD 基因外显子的 缺失； 印迹杂交法可进行 FSHD 基 
因诊 断； 1 〕NA '测明确 U 31 D 等基因的突变碱基。 

4. 肌肉活检大多数类型的进行性肌荇养不良症患者的肌肉活检均表现为肌肉的坏死和 
再生、间质脂肪和结缔组织增生这一共性，常规染色方法不能区分各种类型，但采用免疫组织 
化学法使用特异性抗体可以检测肌细胞中特定蛋白是否存在，以此来鉴别各种类型的肌营养 
不良症。如用抗肌蒌缩蛋 H 抗体检测 DMD 和 BMD 、 用 7 -肌聚糖蛋白 （ 7 - sarcoglycan ) 抗体检 
测 LGMD 2 C 、用 a - 肌聚糖蛋广 I 抗体检测 LGMD 2 D 、 用 p - 肌聚糖蛋白抗体检测 LGMD 2 E 和用 
Emerin 蛋卩]抗体检测 EDMD 等。 

5. 其他检查 X 线、心电图、超声心动图可早期发现进行性肌营养不良症患者的心脏受累 
的程度。 CT 可发现骨骼肌受损的范围， MRI 可见变性肌肉呈不同程度的“蚕食现象”。 DMD 和 
BMD 患者做智力检测。 

【诊断】 

根据临床忐现、遗传方式、起病年龄、家族史，加上血清酶测定及肌电图、肌肉病理检查和基 
因分析，诊断不难。如基因检测阴性或检测所有基因突变点有困难，用特异性抗体对肌肉组织 
进行免疫组化检测，可以明确诊断。 

【 鉴别诊断】 

1. 少年型近端脊肌萎缩症因青少年起病，有对称分布的四肢近端肌萎缩需与肢带型肌营 
养不良症鉴别。但本病多伴有肌束误颤;肌电图为神经源性损害，有巨大 电位; 病理为神经源性 
肌蒌缩，可资鉴別。 

2. 慢性多发性肌炎因对称性肢体近端无力需与肢带型肌营养不良症鉴别。但本病无遗 
传史，病情进展较快，常有肌痛，血清肌酶增高，肌肉病理符合肌炎改变，用皮质类固醇治疗有 
效，不难鉴别。 

3. 肌萎缩侧索硬化症因手部小肌肉无力和萎缩需与远端型肌营养不良症鉴别。但本病 
除肌萎缩外，尚有肌肉跳动、肌张力高、腱反射亢进和病理反射阳性，易于鉴别。 

4. 重症肌无力主耍与眼咽型和眼肌型区别。重症肌无力有易疲劳性和波动性的特点，新 
斯的明试验 m 性，肌电图的低频重复电刺激检查也可作鉴别。 

【治疗】 

进行性肌营养不良症迄今无特异性治疗，只能对症治疗及支持治疗，如增加锷养，适尚锻 
炼。物理疗法和矫形治疗可预防及改善脊柱畸形和关彳 v 挛缩，对维持活动功能很重要。应鼓励 
患者尽可能从事 n 常活动，避免长期卧床。药物可选用 ATP 、 肌苷、维生素 E 、 肌生注射液和补 
中益气的通塞脉片等。基因治疗及干细胞移植治疗 有望成 为有效的治疗方法。 
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由于目前尚无有效的治疗方法，因此检出携带者、进行产前诊断、人1 :流产患病胎儿就显得 
尤其®要。首先，应确定先症者(患儿）的基因型，然后确定 JL : 母亲是丹足携带者。当携带者怀 
孕以后确定是男胎还是女胎，对男胎进行产前基因诊断，若是病胎则终 lh 妊娠，防止患儿出生。 

【预后】 

DMD 患者20多岁死于呼吸衰竭或心 力衰竭; LGMD 2 C 、2 D 、2 E 、2 F 患者也预后不良。 
FSHD 、 BMD 、眼型、眼咽型和远端型肌营养不良症患者的预后较好，部分患者齊命可接近正常生 
命年限。 

第五节肌强直性肌病 

肌强直是指骨骼肌在随意收缩或受物理刺激收缩后不易立即放松；电刺激、机械刺激时肌 
肉兴奋性 增高； 重复收缩或重复电刺激后骨骼肌松弛，症状消失；寒冷环境中强直 加重； 肌电图 
检查呈现连续的高频放电现象。 

肌强直的原因不清，可能与肌膜对某些离子的通透性异常有关。例如，在强直性肌营养不 
良症中，肌膜对钠离子的通透性 增加; 而在先天性肌强直中，则对 a 离子通透性降低。不管何种 
肌强直，均可对症治疗，常用药物有普魯卡因胺、苯妥英钠、卡马西平、地西泮等。 

' 强 A 性肌代莽不以症 

强直性肌营养不良症 （myotonic dystrophy , MD ) 是一组以肌无力、肌强直和肌萎缩为特点的 
多系统受累的常染色体显性遗传病。除骨骼肌受累外，还常伴有 卩1 内障、心律失常、糖尿病、秃 
发、多汗、性功能障碍和智力减退等表现。不同的患者病情严重程度相差很大，如在同一家系中 
可见从无症状的成人杂合子到病情严重的婴幼儿。发病率为13510万。 

【 病因及发病机制】 

强直性肌营养不良症基因 （ MD 1 基因）位于19号染色体长臂 （19 ql 3.3)， 基因组跨度为 
14kb ， 食 15 个外显子，编码 582 个氨基酸残基组成萎缩性肌强直蛋白激酶 （rfystmphia myotonica 
protein kinase , DMPK ) 0 该基因的 3'- 端非翻译区存在一个二核苷酸串联重复顺序即 p(CTG) 
n 结构，正常人的 p ( CTG)n 结构中 ri 拷贝数在 5〜40 之间，而强直性肌营养不以患者的^为 
50 〜 2000,称为 (CTG) n 动态突变。 p(CTG) n 的异常扩展影响基因表达，对细胞有毒性损害而致病。 
该病的外显率为100%。 

【病 理】 

肌活检病理可见肌纤维大小不一， I 型肌纤维选择性 萎缩； n 型肌纤维可见肥大，环状纤 
维，肌细胞核内移增加，纵切面上呈链状排列，肌纤维周边可见肌原纤维退缩到肌纤维一侧形成 
的肌浆块。肌细胞坏死和再生不明显。心脏传导系统纤维化，心肌细胞萎缩，脂肪浸润。丘脑 
和黑质的胞质内可见包涵体。 

【 临床 表现】 

1. 发病年龄及起病形式 多在初岁以后隐匿起病，男性多于女性，进展缓慢，肌强直在肌 
萎缩之前数年或同吋发生。病情严重程度差异较大，部分患者可无 n 觉症状，仅在查体时才被 
发现有异常。 

2. 肌强直肌肉用力收缩后不能正常地松幵，遇冷加重。主要影响手部动作、行走和进盘， 
如用力握拳后不能立即将手伸直，需重夏数次才能放松，或用力闭眼后不能睁开，或开始咀嚼时 
+能张^用叩诊锤叩畨四肢肌肉可见肌球，具有重要的诊断价值 

3. 肌无力和肌萎缩常先累及手部和前臂肌肉，继而累及头面部肌肉，尤其颞肌和咬肌蒌 
缩最明 ® ，患者而容瘦长，颧骨隆起，呈“斧状脸”，颈消瘦而稍前屈，而成“鹅颈”。呼吸肌也常受 


第十七章神经一肌肉接头和肌肉疾病 


累，引起肺卜降：部分患者有上睑下垂、眼球活动受限、构音障碍、吞咽困难、足下垂及跨 
越步态。 

4. 骨骼肌外的表现成年患者较明显，病变程度与年龄密切相关。 

( 1 ) 内内障 ： 成年患者很常见：裂隙灯下检查白内障是发现轻症家族性患者的敏感方法。 
患者也可朽视 M 脱:色索变性。 

(2) 内分泌症 状： ①男性睾丸小，生育能 力低; 女性月经不规律，卵巢功能低下，过早停经甚 
至不孕;②糖耐 M 异常々35%，伴糖尿病的患者 较多; ③部分患者宽额头及秃顶。 

(3) 心脏： 心冲不齐、心悸，其至錐厥。常有 I 度、 n 度房室传导阻滞。 

(4) 宵肠道 ：平 沿肌受累可出现胃排空慢、胃肠蠕动差、假性肠梗阻、便秘。有时因肛门括约 
肌无力可大便失禁。 

(5) : H : 他： 部分患者消瘦，智力低下，听力障碍，多汗，肺活量减少，颅骨内板增生，脑室扩 
大等。 

【辅助检查】 

1. 肌电图典型的肌强直放电对诊断具有重要意义。受累肌肉出现连续高频强直波逐渐 
衰减，肌电阁扬声器发出一种类似轰炸机俯冲样声音。 

2. 肌肉活组织检查 n 瑠肌纤维肥大， I 型肌纤维萎缩，伴大量核内移，可见肌浆块和环状 
肌纤维，以及肌纤维的坏死和再生。 

3. 基因检测患者染色体 19 q 13.3 的肌强直蛋白激酶基因的 3'- 端非翻译区的 CTG 重复 
顺序异常扩增超过100次重复（正常人为5〜40)，即可确诊。 

4. 其他血清 CK 和 LDH 等酶正常或轻度 升高; 血清免疫球蛋白 IgA 、 IgG 、 IgM 减少; 心电 
图有房室传导 阻滞; 头颅 CT 及示蝶鞍变小和脑室扩大。 

【诊断】 

根据常染色体显性遗传史，中年缓慢起病，临床表现为全身骨骼肌强直、无力及萎缩 ，「司时 
具有白内障、禿顶、内分泌和代谢改变等多系统受累表现。肌电图呈典型的肌强直放电 ， DMPK 
基因的 3'- 端非翻译区的 CTG 重复顺序异常扩增超过100次，肌肉活检为肌源性损害，血清 CK 
水平正常或轻度升高， 诊断一 般不困难。 

【鉴别诊断】 

临床上主要与其他类型的肌强直鉴别。 

1. 先天性肌强直与强直性肌营养不良症的主要区别点是肌强直及肌肥大，貌似运动员但 
肌力减弱，无肌蒌缩和内分泌改变。 

2. 先天性副肌强直 （paramyotonia congenital ) 突出的特点是出生后就持续存在面部、手 、丄 
肢远端肌肉遇冷后肌强直或活动后出现肌强直和无力，如冷水洗脸后眼睛睁幵缓慢，在温暖环 
境下症状迅速消失，叩击性肌强直明显。常染色体显性遗传，致病基因定位在 17 q 23。 患者寿命 
正常。 

3. 高血钾型周期性瘫痪10岁前起病的弛缓性瘫痪伴肌强直，发作时血钾水平升高、心电 
图 T 波增高，染色体 17 ql 3 的 a - 亚单位基因的点突变检测可明确诊断。 

4. 神经性肌强直 （ neuromyotonia ) 又称 Isaacs syndrome ， 儿童及青少年期隐匿起病，缓慢进 
展，临床特征为持续性肌肉抽动和出汗,腕部和踝部持续或间断性痉挛。 

【治疗】 

F 1 前缺乏根本的治疗。针对肌强直可 LI 服苯妥英钠 0.1 g ，3 次/ H ;卡马西平 0.1 〜 0.2 g ,3 次/ H ; 
普魯卡因胺 lg ，4 次/ 日； 奎宁 0.3 g ，3 次/ H 。 但有心脏传异阻滞者忌用奎宁和普鲁卡因胺，可 
改用钙离子通道阻滞剂。物理治疗对保持肌肉功能有一定的作用。注意心脏病的监测和处理。 
ri 内障 " r 手术治疗。内分泌异常给予相应处理。 
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【预后】 

个体间差别很大。起病越早预后越差,有症状者多在45〜50岁死于心脏病：症状轻者可接 
近正常生命年限。 


:、 先天性肌强| £ [你 

先天性肌强直症 （myotonia congenita ) 首先由 Charles Bell ( 1832年)报道，1876年丹麦医师 
Thomsen 详细描述了其本人及家族四代的患病情况，故乂称 Thomsen ^ 常染色体砹性遗传，主 
要临床特征为骨骼肌用力收缩后放松困难，患病率为 (0.3 〜 0.6) /10万. 

【病因及发病机制】 

Thomsen 病是由位于染色体 7 q 35 的氣离子通道 （chloride rhannpl , CLCN 1 ) 站因突变所致。 
该基因编码的骨辦肌电压门控性氣离子通道蛋白 (chloride channel protein ), 是一跨膜蛋白，对骨 
骼肌细胞膜内外的 M 离子的转运起重要作用。当（工 CN 1 基因点突变 引起奴 离子通道蛋白主要 
疏水区的氨基酸替换(第480位的脯氨酸变成亮氨酸， P 4 80 L )， 使以离子的 ini 透性降低从而诱发 
肌强直。 

【病理】 

主要病变在骨骼肌，肉眼可见肌肉肥大、苍白。光镜下肌纤维肥大，肌浆增多，肌膜内核增 
多且核中心移位，肌纤维横纹不清，主要累及 U 型肌纤维，也可见少数肌纤维萎缩，可有肌小管 
聚集。 

[ 临床表现] 

1. 起病年龄多数患者自婴儿期或儿童期起病，也有在青舂期起病者。肌强直及肌肥大逐 
渐进行性加重，在成人期趋于稳定。 

2. 肌强直全身骨骼肌普遍性肌强直。患者肢体僵硬、动作笨拙，静息后初次运动较重，如 
久坐后不能立即站立，静立后不能起步，握手后不能放松，但歌誕运动后症状减轻。而部、下颌、 
两、咽和上肢肌强直较下肢明显，在寒冷的环境中卜-述症状加重。叩击肌肉可见肌球。呼吸肌 
及尿道括约肌受累可出现呼吸及排尿困难，眼外肌强直可岀现斜视或复视。家族中不同患者肌 

强直的程度差异很大。 

3. 肌肥大全身骨骼肌普遍性肌肥大，酷似运动员。肌力基本正常，无肌肉萎缩，感觉正常， 
腱反射存在。 

4苴他部分街者可出现精神症状，如易激动、情绪低落、孤僻、抑郁及强迫观念等。心脏 
不受累，患者一般能保持工作能力，寿命不受限。 

【.辅 助检查】 

肌电图检查出现肌强官电位，插入电位延长，扬声器发出轰炸机俯冲般或 11 法鸣般声响。肌 
肉活组织检査 S 肌纤维肥大、核中心移位、横纹欠清。獻舰_常，心电图正常。 

【诊断】 

根据阳性家族史，临床表现为婴儿期或儿童期起病的全身背胳肌普遍性肌强直、肌肥大，结 
合肌电图、肌活检以及血沾肌酚检八以作出诊断 。 

[ 鉴别 诊断】 

1强直性肌巷养不良症 ： M ) 夕 以 U 起病，肌力减弱、肌萎缩明显，无普遍性肌肥大，有内内 
於翁•及为華紀審输门经失调等，易4之鉴力 L 

、，’: 冥 怆 1 i 先大性副肌强紅、神经性肌强直、萬 钾型 周期性瘫换等 强直性 肌病鉴別。 

I ^ 1 

IT 前尚尤特效的治疗，药物 " nTI 笨妥英钠、卡马西平、普鲁 片因胺 、乙酰唑胺 UUamox ) 等减 
柳 几强卩 I :，们 .4; 能改善病程和预 G 保暖也对使肌强直减轻 
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【预后】 

预后良好，夯命不受影响。 

第六节线粒体肌病及线粒体脑肌病 

线粒体肌病 ( mitochonrlrial myopathy ) 和线粒体脑肌病 （mitochondrial encephalomyopathy ) 是 
—组由线粒休 l)NA (mitochondrial DN A , mtDNA ) 或核 DNA (nucleus DNA , nDNA ) 缺陷导致线粒 
休结构和功能障{辟、 ATP 合成不足所致的多系统疾病，其共同特征为轻度活动后即感到极度疲 
乏无力，休息后 好转； 肌肉活检可见破碎红纤维 （ragged red fiber , RRF ) 0 如病变以侵犯骨骼肌为 
主，则称为线粒沐肌病；如病变同时累及到中枢神经系统，则称为线粒体脑肌病。 

线粒休遗传病 （ mitm.hondriiil genetic disease ) 是近四十多年来发现的一■个新的佚病体系。 
Luft (1962 年）酋次报道一例线粒体肌病，生化研究证实病因为氧化磷酸化脱偶联 。 Anderson 
(1981 年）测定了人类 mtDNA 全长顺序，并提出此病为母系遗传 。 Holt (1988 年)首次在线粒体 
肌病患者中发现 mlDNA 缺失，证实 mtDNA 突变是人类疾病的重要病因。到目前为止，已确定 
mtDNA 上的150多种病理性点突变和数百种重排 （ rearrangement ) 方式，建立了有 别于盂 德尔遗 
传 （Menclelian inheritance ) 的线粒体遗传 （mitochondrial genetic ) 新概念。 

【 病因及发病机制】 

线粒体 （ mitc ^ lumdria ) 是为细胞提供能 M 的细胞器，也是除 nDNA 外的遗传物质，能够半自 
主复制。人类 mtDNA 是一环状双链分子，长16 569 bp ， 由轻重两链互补构成，含37个基因，其 
中13个编码呼吸链和与能 - M 代谢有关的蛋白，2个为 rRNA ，22 个为 tRNA 。 线粒体肌病和线粒 
体脑肌病的病因主要是 mtDNA (少数是 nDNA ) 发生突变，如基因点突变 （point mutation )、 缺失 
( deletion )、 靈发 ( duplication ) 和裘失 （ depletion )， 即 mtDNA 拷贝数减少等，使编码线粒体在氧化 
代谢过程中所必％的酶或载休发生障碍，糖原和脂肪酸等原料不能进入线粒体或不能被充分利 
用，故不能产生足够的 ATP 。 终因能 M 不足，不能维持细胞的正常生理功能，诱导细胞调亡而# 
致线粒体病 (mitochondrial disease ) 0 

80%的线粒体脑肌病伴高乳酸血症和卒中样发作 （mitochondrial encephalomyopathy with 
lactic acidosis and stroke-like episodes , MELAS ) 是由 mtDNA 第 3243 位点发生 A 剖 G 的点突 
变 （ A 3243 G ) 所致。该突变由于改变了 tKN A 亮氨 酸基因的结构，并进一步影响了线粒体蛋白 
质的合成和能 M 产生而致病。 A 3243 G 突变使 mtDNA 产生了一个新的 Apal 限制酶酶切位点’ 
在不同种族的患者中均能检测到，正常人无此突变。用此特性可做 MELAS 的基因诊断。朋> 
阵寧性糜痛伴破碎红纤维 （myoclonus epilepsy ragged-red fibers ， MERKF ) 主要是由于 mtDNA 
第 8344 位点 A 到 G 的点突变 （ A 8344 G )， 使 tRNA 赖氨酸 基因结构发生改变，蛋白合成受阻 
而致病 o 3()%—50% 的慢性进行性眼外肌擁痕 （chronic progressive external ophthalmoplegia , 
CPEO ) 和 Kearns - Sayre 综合征均有 mtDNA 的缺失，最常见缺失位于 mtDNA 的 8468 和13 446 
位之间。 

线粒体病的遗传方式主要是母系遗传 （maternal genetic pattern ) 0 这是因为受精卵中的线粒 
体主要来自卵子。若母亲是线粒体病患#，其体内的部分 mtDNA 是正常的，部分是突变的，发 
生在生殖细胞系的突变町以传递给所有子代，但只布女儿可以继续将这种缺陷传递到下一代， 
发生在体细胞中的突变则只会引起散发病例。人体的每一个细胞均含有多个线粒体，每竹戈 
粒体含有许多 mtI ) N /\， 因此每个细胞食存成百 L 下‘个 mtDNA 。 了•代是否发病，取决于子代个丨本 
正常 mtDNA 和突变 mtDNA 的比例，仅当突变 mtDNA 达到某一闺值引起某些组织或器官功能 
异常时，患荇才会出现症状，阈值的高低取决于受累组织器宫对能 M 的依赖程度，这 1 彳盂德尔遗 
传力•式是不 N 的 M 外，相同 mtDNA 突变在小'同患者临床表现可能不同，这与突变 mtDNA 的 
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数 R 有关，突变 mtDNA 数目越多临床症状越重，而相同临床表现可能源于不冏突变，这些均是 
线粒体病临床表现复杂多样的原因。如当 MELAS 患者肌细胞内的 A 3243 G 突变 mtDNA 超过 
90%时，临床上出现卒中样发作、痴呆、癫痫和共济失 调等; 若 A 3243(； 突变 mtDNA 小于50%, 
则只出现慢性进行性眼外肌瘫痪、肌肉损害和耳聋。 

非遗传性(环境因素）线粒体突变是由于躯体特异组织的各种紊乱+断积粜并超过了一定 
的阈值，导致 mtDNA 突变， ATP 能£1供给障碍使机体出现 症状： 

【病理】 

1 . 肌肉肌活检冷冻切片，经 Gomori 
trichrome ( GT ) 染色可见 RRF (图 17-5)，由大 
量变性线粒体聚集造成。主要见于 I 型肌纤 
维，油红0染色和糖原染色还可见脂肪和糖 
原堆积，肌组织内血管壁 SDH 染色阳性有助 
于诊断 MELAS 。 电镜下可见肌膜下或肌原 
纤维间有大量异常线粒体，线粒体嵴排列紊 
乱，有时口1见类结晶样包涵体 （ paracrystalline 
inclusions )。 

2. 脑脑的病变复杂多样，广泛受累。 

主要为海绵样改变、神经元变性丢失、灶性坏 
死或广泛层性坏死、星形细胞增生、脱髓鞘或 
矿物质沉积。 MELAS 患者还可见颞顶枕叶皮 
质多灶性软化灶，脑皮质萎缩和基底核钙化，颅内多灶性坏死伴小血管增生和 M 形细胞增多，灶 
状或层状海绵样改变。 MERRF 患者可有齿状核、红核和苍白球等核 W 变性。 

【临床表现】 

木病可发生于任何年龄阶段，多呈慢性进展，可累及多个系统，临床表现复杂多样。 骨散 肌 
和脑由于线粒体含量丰富，能量需求高，故最容易受累而出现症状。临床按受累组织不同主要 
分为： 

1- 线粒体肌病多在 2 0岁左右起病，也有儿童及中年起病者，男女均可受累。临床上以肌 
无力和不能耐受疲劳为主要特征，往往轻度活动后即感疲乏，休总后好转，常伴有肌肉酸痛及压 
痛，无“晨轻暮重”现象，肌萎缩少见。易误诊为多发性肌炎、重症肌无力、脂质沉积症和进行性 
肌营养不良症等。 

2. 线粒体脑肌病主要 包括： 

0) 慢性进行性眼外肌瘫痪 （chronic progressive external ophthalmoplegia , CPW )) :任何 年龄均 
可发病，儿童期起病者多。首发症状为眼睑下垂和眼肌麻痹，缓慢进屣为全眼外肌瘫痪，眼球运 
动障碍，因两眼外肌对称受累，复视并不常见，部分患者可有咽部肌肉和四肢无力。对新斯的明 
不敏感。 

(2) Keams - Sayre 综合征 （ KSSh 多在 M 岁前起病，表现为三联征； CPE 0 、视网膜色素变性、 
心脏传导阻滞。其他神经系统异常包括小脑性共济失调、脑脊液蛋甶增高、祌经性耳聋和智能 
减退等。病情进展较快，多在20岁前死于心脏病。 

(3) 线粒体脑肌病伴尚乳酸血症和卒中样发作 （mitochondrial encephalomyopathy with lactic 
acidemia and stroke-like episodes ， MELAS ) 综合征 :40 岁前起病，儿童期起病更多见，临床表现为 
卒中样发作伴偏瘫、偏肓或皮质茼、偏头痛、恶心呕吐、反复癫痫发作、智力低下、身体矮小、神经 
性耳聋等。病情逐渐加重，头颅 CT 和 MRI 显示主要为枕叶脑软化，病灶范 (1 4主要脑血管分 
布不一致，也常见脑萎缩、脑室扩大和基底核钙化。血和脑脊液乳酸增高 



图1 7-5 线粒体肌病肌组织病理 （CT x 400) 
肌纤维大小不等，可见 RRF 
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(4) 肌阵申性癒痛 f 卜肌肉破碎红纤维 （niyocloniLS epilepsy with ragged - red - fiber ， MERRF ) 综合 
征： 主要特征为肌阵挛 性癫痫 发作、小_性共济失调，常合并智力低下、听力障碍和四肢近端无 
力，多在儿苋朗发病 • ， 有明显的家族史，有的家系伴发多发性对称性脂肪瘤。 

【辅助检查】 

1. 血生化检查 

(1) 乳酸、内_酸 M 小运动 V :试 验:约 80%的患者阳性，即运动后10分钟血乳酸和丙酮酸仍 
不能恢釔 il : 常脑肌病荇（: SF 乳酸含 M 也增高。 

(2) 线粒沐呼吸链釔合酶活性降低。 

(3) 约30%的患者■的血沾 CK 和 LDH 水平升局。 

2 . 肌肉活检见前而病理所述。 

3. 影像学检查头颅 CT 或 MRI 示质脑病、基底核钙化、脑软化、脑萎缩和脑室扩大。 

4. 肌电图 60%的患荠为肌源性损害，少数呈神经源性损害或两者兼之 。 

5. 线粒体 DNA 分析对诊断有决定性意义。 

(1) CPKO 和 KSS 综合征均为 mtDNA 片段的缺失，其可能发生在卵子或胚胎形成的时期。 

(2) 80%的 ME LAS 综合征患者是由于 mtDNA tRNA 亮氨酸基因位点3243的点突变 
所致。 

(3) MERRF 综合征主要是 mtDNA tRNA 赖氨酸基因位点8344的点突变所致。 

【诊断】 ’ 

根据家史、 illi 勸临床表现，结合血乳酸、丙酮酸最小运动量试验阳性、肌肉组织病理检查 
发现大异常线粒体、线粒体生化检测异常和基因检测发现 mtDNA 致病性突变可以作出诊断。 

【鉴别诊断】 

线粒体肌病主要与重症肌无力、脂质沉积性肌病、多发性肌炎、肢带型肌营养不良症鉴别。 
线粒体脑肌病除了勻上述疾病鉴别外，还应与多发性硬化、急性播散性脑脊髓炎、脑血管病、心 
肌病、肌阵挛痕痫、血管性痴呆等鉴别。但 h 述疾病的血中乳酸和丙酮酸水平不高，肌肉活检和 
线粒体生化功能测定可资鉴别。 

【治疗】 

n 前尤特效治疗，主要是对症治疗。主要的措 施有： 

1 . 饮食疗法饮食治疗可减少内源性毒性代谢产物的产生。高蛋白、高碳水化合物、低脂 
饮食能代偿受损的糖异生和减少脂肪的分解。 

2. 药物治疗可给予静脉滴注 ATP 80 〜 120 mg 及辅酶 A 100 〜 200 U ， 每日一次，持续⑴ 〜 20 
天，以后改为口服 ATP 。 辅酶 Q 10 和大 SB 族维生素可使血乳酸和丙酮酸水平降低。左卡尼汀 
可以促进脂类代谢、改善能 m 代谢，成人1〜 3 g/d ， 分2〜3次口服,儿童50〜 100 mg / ( kg _ d )，每曰最 
大剂 M •不超过 3 g 。 若血洁肌酶谱明显升高可选择皮质激素治疗。对癫痫发作、烦压增高、心脏病、 
糖尿病等进行对症治疗。另外，中药如黄芪、党参、枸杞子等补气活血治疗及综合调理也可改善 
症状。 

3. 其他物理治疗可减轻痛苦。 KSS 患者重度心脏传导阻滞者可用心脏起搏器。最根本 
的治疗有待于正在研究的基因治疗。 

【预后】 

预后与发病年龄和临床表现密切相关，发病年龄越 ， 临床症状越多，预后越差。 

(张成） 
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思考题 

1. 重症肌无力的诊 新依据是 什么？ 

2. 简述重症肌无力的 0 、、cnmn 分型 

3. 重症肌无力危象有哪 几种？ 处理 原则是 什么丫 

4 . 简述周期性瘫痪的分型、:: 床表现 及治疗 

5. 进行性肌营养不良如何 分型? 有哪些临床特点？ 

6. 多发性肌炎和皮肌炎如 何诊訢 和治疗丫 
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概 述 

遗传性疾病 （ grm、tir — easeO 是「||于遗传物质异常或由遗传因素决定的疾病。在遗传性疾 
病中约80%尜及神经系统，其中以神经功能缺损为主要临床表现者称为神经系统遗传性疾病。 
神经系统遗传病包拈肀坫闪病、多基因病、染色体病及线粒体病。本章各节着重论述的是神经 
系统单褪闽遗传病。我 N 神经系统单基因遗传病患病率约为 109.3/10 万，报道较多的疾病有假 
肥大型肌 A 养不良、遗传性共济失调、脊肌萎缩症、结节性硬化症等。神经系统遗传病可在任何 
年龄发病，似绝大多数在小儿或作少年期起病，具有家族性和终生性特点。不少疾病的 病因和 
发病机制 尚未阐 明，致残、致畸及致愚率很高,危害极大，治疗困难。在研究、诊断和治疗遗传性 
疾病时，临床核心问题主要包括该疾病是否具有家族遗传性、家庭中再发风险率是多少、发病受 
环境因索影响的大小以及预防或延缓疾病发生的可能性。同时，医学伦理问题密切贯穿遗传病 
的诊断和治疗等过程，如产前和症状前诊断、基因诊断和治疗等，应给予高度关注。 

[ 病因及发病机制】 

根据受累基因结构的改变方式、所影响的部位以及基因所表达蛋白改变形式等，将目前已 
明确的神经系统遗传病病因和发病机制归 类为： 

1 . 三核苷酸重复扩增为7 核节 :酸重 复扩增导致减数分裂复制不稳定，基因表达产物功能 
异常所致的疾病。如 Huntington 病、部分脊髓小脑性共济失调、强直性肌营养不良、脆性 X 综合 
征和 Kennedy 综合征等。 

2. 离子通道病 （ chmmopathies ) 离子通道病是*编码离子通道蛋白亚基的基因突变，导致 
钙、钠、钾和氯通逍功能改变所致的疾病。如低钾性周期性麻痹、家族性偏瘫型偏头痛、部分遗 
传性共济失调、良性新生儿家族性惊厥和原发性癫痫等。 

3. 遗传代谢病 （inherited metabolic disorders ) 遗传代谢病是由于基因突变引起的酶活性降 
低或缺乏，使有机酸、糖、脂肪、电解质、激素等物质正常代谢过程不能完成，如代谢终末产物缺 
乏、底物蓄积、中间代谢产物增加，形成额外产物在体内蓄积，引起毒性作用所致。如糖原病、脂 
类代谢病、粘多糖病、糖蛋白病等。 

4. 异常蛋白产物沉积淀粉样前体蛋由 (amyloid precusor protein , APP ) 基因突变所致的 
淀粉样斑块在神经元细胞外沉积与家族性阿尔茨海默病发病有关。突触核蛋白 （ a - synuclein ) 
基•因突变，侦该蛋 广1 在神经元胞质内积聚形成路易小体 （Lewy bodies ) 与家族性帕金森病 
有关。 

5. 金属离子转运障碍 Menkes 病和肝 S 状核变性 （Wilson disease ) 均为铜离子转运代谢卜士 
碍性疾病，由 P 类 ATP 酶的金属转运蛋白家族中不同基因突变，使铜离子在不同组织器官中沉 
积或缺乏而引起神经功能缺陷。 

【分类】 

根据受累的遗传物质不同，祌经系统遗传病主要分为四大类，包括单基因病、多基因病、染 
色体病和线粒体病。 

1 . 单基因病 （monogenic disease ) 是中.个基因 发生碱基替代 、插入 、缺失、重复或动态突变 
引起的疾病，呈孟德尔式的单基因遗传。遗传方式包括常染 色体显 性遗传，如常见的 Huntington 
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病、遗传性脊髓小脑性共济失调、腓骨肌萎缩 症等; 常染色体隐性遗传，如肝 U 状核变性、脊肌萎 
缩 症等; X 连锁隐性遗传，如假肥大型肌营养不 良等; X 连锁显性遗传较少见： 

2 . 多基因病 (polygenic disease ) 是多个基因的累加效应与环境闵素共 M 作用所致的疾病， 
也称多因子病。癫痫、偏头痛、帕金森病和阿尔茨海默病等是常见的祌经系统多基因病。大多 
数多基因病呈散发，仅有一少部分呈单基因方式遗传，如家族性帕金森病和家族性阿 
尔茨海默病。 

3. 染色体病 (chromosomal disorder ) 是由染色体数冃或结构异常所致的疾病：染色体异常 
可以通过显微镜直接观察到，如先天愚型患者体细胞中多了一个21号染色体。 

4. 线粒体病 （mitochondrial disease ) 是由线粒体 1〕 NA 发生变昇所致的疾病，为母系遗传， 
包括线粒体肌病、线粒体脑肌病等。 

【症状和体征】 

神经系统遗传病的症状和体征多种多样，可以分为多数疾病都具冇的普遍性特征，某些疾 
病具有的特征性症状，以及肌张力异常、肌无力、肌萎缩和感觉异常等非特兄性症状。 

1. 普遍性特征 

(1) 发病年龄 早:尽 管发病年龄变化较大，但多以儿童、青壮年发病多见。发病年龄大的疾 
病 往往与 基因突变舁致的功能改变较轻或需要环境因索参与有关，如部分类型的遗传性共济失 
调、肝豆状核变性等。 

(2) 进行性加重 :基因 突变导致的缺陷以及功能障碍往往表现出进行性加重的特点。 

(3) 家族聚集现 象:显 性遗传性疾病往往有明显的家族史，而隐性遗传疾病也具有隔代遗传 
和非直系亲属发病以及近亲结婚史。 

(4) 认知、行为和发育异常 :包括 智能发育不全、痴呆、行为异常、面容异常、五官畸形、脊柱 

裂、弓形足、指(趾）畸形和皮肤毛发异常等。 

(5) 语言运动 障碍: 包括语言障碍、不自主运动、共济失调、_痪和行动笨拙等。 

(6) 多系统、多器官和多功能障碍:单一基因的突变往往可以影响多个脏器，从而导致多功 
能障码、如线拉休脑肌病。 

2 . 特征性症状某些神经系统遗传病的特征性症状可以作为诊断依据或对诊断有重要提 
示，如角膜 K - F 环提示肝豆状核变性，眼底樱桃红斑提示黑矇性痴呆等。 

【诊断】 

通过病史、症状、体征及常规辅助检查等发现上述临床表现的共同特征时应首先考虑到遗 
传病的可能，然后依据遗传学特殊诊断方法，如系谱分析、染色体检查、 】〕 NA 和基因产物分析来 
提出和确定诊断。具体路径包 拈： 

1. 临床资料收集注重发病年龄、疾病进展、多系统和多功能障碍以及独特的症状和体征， 
初步提出神经遗传病的可能。 

2. 系谱分析开展详细的家系调查，根据系谱图，判断是否为遗传病，区分是单基因、多基 
因或线粒体遗传，显性或隐性遗传，根据有无遗传早现现象推测是杏为动态突变病。 

3. 常规辅助检查生化检查往往能发现特定的基因缺陷导致的酶和蛋白改变，如假肥大型 
肌营养不良患者的血清肌酸激酶增高，肝豆状核变性患者血清铜和铜蓝蛋门 （ ceruloplasmin , CP ) 
水平降低、》铜排泄增加。影像学检查可以发现特定神经结构的变化，如结节性硬化症、脊髓小 
脑性共济失调的头部影像检查。病理学检查可以发现特征性改变，对某地神经遗传病具有确诊 
价值，如腓骨肌萎縮症等。 

4. 遗传物质和基因产物检测往往可以达到确诊疾病的 H 的 - 

(1) 染色体数 fl 检査: 检杏染色体数 [1 界常和结构畸变，如先天愚型和件染色体疾病等。 

(2) DNA 突变诊 断:应 用广泛，主要针对单基因遗传病，如检测假肥大沏肌营养不良、家族性 
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肌萎缩侧索硬化疝、遗传性共济失调等疾病：适用于有症状患者、症状前患者、基因携带者和高 
危胎儿（产前珍断）等_ 

(3) 骓因产物检测 ： 主要针对已知基因产物的遗传病的特定蛋白进行分析，如假肥大型肌营 
养不良症忠# , " mi 免疫 ill 化法测定肌细胞膜的抗肌萎缩蛋白 （ dystrophin ) 含量等。 

【 防治】 

目前大郃分冲经系统遗泠病尚缺乏有效的治疗方法，疗效多不满意。因此，通过避免近亲 
结婚、推行遗传涔询、携带杏坫因检测及产前诊断和选择性流产等措施防止患儿出生及预防遗 
传病的发生是根本的措施。 

此类疾病治疗原则包括 ：计 对遗传缺陷采取替代疗法、对症治疗、康复和手术矫正等以提高 
患者的生活质 W ， 神经涔养和保护性治疗延缓疾病的进展。值得重视的是，针对那些发病较晚、 
饮食和环境闪索影响较大的神经遗传病临床前忠者，如能早期诊断、及时治疗可使症状减轻或 
缓解，乃至延缓疾病的发生：如肝豆状核变性患者用铜的螯合剂青霉胺治疗促进体内铜排除； 
苯丙酮尿症患儿用低苯丙鉍酸奶粉和苯丙 M 酸解氨酶治疗等。基因治疗 (gene therapy ) 正处在 
试验阶段，存塑通过替换、增补或校正缺陷基因，达到治愈遗传病的目的。 

第一节遗传性共济失调 

遗传性共济失调是一组以慢性进行性共济失调为特征的遗传变性疾病，其特征包括明显的 
家族遗传背贵和小脑损害为主的病理改変。本组疾病除小脑及其传导纤维受累外，常累及脊髓 
后索、锥体朿、脑桥核、基底核、脑神经核、脊神经节和0主神经系统等。临床上常伴有复杂多变 
的其他系统损宙所致的症状和体征，即使同一家族的患者也可以表现岀高度的临床异质性。目 
前主要根据遗传学进行分类。 

根据遗传方式和致病基因及位点的不同进行分类，可分 为:① 常染色体显性遗传性小脑性 

共济失调 (autosomal dominant cerebellar ataxia ， ADCA )， 如脊髓小脑性共济失调 （spinocerebellar 
ataxia ， SCA )、 齿状核一红核一苍 ft 球一丘脑底核萎缩、发作性共济失调 （episodic ataxia,EA) EA1 
和 EA2 、 遗传性痉挛性共济失调 （hereditary spastic ataxia ， HSA) 等; ②常染色体隐性遗传性共济 
失调 （autosomal recessive hereditary ataxia), 如 Friedreich 型共济失调、共济失调毛细血管扩张 
症 （ ataxia-telangiectasia ， A-T )、 伴有维生素 E 缺乏的共济失调等;③性连锁遗传性共济失调; ④伴 
有线粒体疾病的共济失调。 


▲ 、 Friedreich 型共济失调 

Friedreich 型共济失调 （Friedreich ataxia ， FRDA ) 足 M 常见的常染色体隐性遗传性共济失调， 
由 Friedreich (1863 年）首先报道。欧美地区多见，东亚(包括中国）罕见，人群患病率是2/10万 c 

【病因及发病机制】 

绝大多数情况下， Friedreich 型共济失调是由于9号染色体长臂 9 ql 3-21.1 上的 frataxin 基 
因内含+区内 GAA 三核作酸序列扩增突变所致。正常人 GAA 重复扩增的次数少于42次，而 
Friedreich 沏并济失调的患者重复扩增的次数或长度达到6 6 〜1700个拷贝，形成异常螺旋结构 
抑制基因的转录。重复扩增的次数与疾病的严重程度具有显著的相关性，重复扩增的次数越多， 
症状越重，发病年龄越早，大多数病例重复扩增的次数超过600次。约4%的病例是由复合杂合 
突变，即一个等位基因 J :: 的 GAA 扩增和另一个等位基因上的无义或错义突变所致、、无论是哪 
种形式的突变，最后结果都是导致 frataxin 蛋内表达水平减少和功能丧失。 frataxin 是一种线粒 
体基质蛋内，可以调节线粒体内铁的内环境，它的缺乏会导致铁在线粒体中集聚，增加线粒体对 
氣化成激的敏感性，通过自山基的释放介导细胞死亡。 
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【病理】 

脊髓变细，尤其是胸段，后索、脊髓小脑束和皮质脊髓束变性，有髓纤维脱失，胶质细胞增 
生。背根神经节，尤其是腰骶段神经节和 Clarke 柱的祌经细胞丟失，后根变薄、周围神经受累 
比较广泛，大量的有髓纤维消失。 

除中央前回的 Betz 细胞数目可减少外，大脑皮质结构大致正常，皮质 ff 髓朿在颅颈交界处 
以上相对不受累。面神经、迷走神经、舌下神经核团的细胞数【 I 减少，小脑齿状核神经细胞有轻 
到中度减少，小脑中脚和 t 脚变小，小脑蚓部和下橄榄核处可以见到祌经细胞丟失， 

心肌纤维肥厚变性，含有铁反应阳性颗粒，伴有纤维性结缔组织增生、 

【临尿表现】 

发病年龄通常是4〜15岁，偶见婴儿和50岁以后起病，男女均可以 受累。 首发症状一般是 
进行性的步态共济失调，通常是双下肢同时受累，表现为站立不稳和行走闲难，症状明显时，有 
感觉性和小脑性共济失调并存。患者站立时足距增宽，左右摇晃， Romberg 征阳性，行走时摇摆 
不定，头部经常有震颤。数月或数年后出现双上肢的共济失调，有动作性和怠向性迈颤。最后 
出现构音障碍、言语缓慢、含糊不清，有暴发性，甚至是难以理解的言语。可伴有珲费、眩録、视 
神经萎缩和而肌轻度无力。呼吸和吞咽动作也可以因为共济失调而受到影响。疾病后期可见 
轻度肌萎缩。括约肌功能通常不受累。智力一般正常。祌经科查体可有水平性眼球返颤，眼球 
运动不受限，瞳孔反射存在。早期位置觉和振动觉减退，后期有触觉、痛温觉轻度减退。几乎所 
有患者腱反射早期消失，巴宾斯基征阳性和屈肌痉挛，腹壁反射保留。可见弓形足和脊柱后侧 
凸畸形。 

约半数以上的患者可出现心肌病，是 Friedreich 迺共济失调的一个突出特点，许多患者死于 
心律失常或充血性心力衰竭。脊柱的后侧凸畸形可以导致限制性呼吸功能障碍，也是死亡的一 
个原闪。此外，也可伴有糖尿病或糖耐量异常。 

Friedreich 共济失调反射保留型 （Friedreich ataxia with retained reflexes ， FARR ) 为 Friedreich 
型共济失调的一个变异型，患者腱反射保留，其至亢进，伴有肢体痉挛，没有脊柱后侧凸和心脏 
病，预后较好。另一个变异型是晚发型 （ late-onset Friedroich ataxia，LOFA )，在25岁以后起病， 
骨骼畸形的发生率低，视觉诱发电位正常，病程进展较慢，也有在40岁以后起病的晚发型 （ veiy - 
late-onset Friedreich ataxia ， VL 0 FA ), 这些变异型的扩增次数一般在600次以下 n 

[辅助检查] 

心电图可以发现心室肥厚、心律失常、心脏传导 阻滞; 超声心动阁可以发现对称性、向心性、 
肥厚性心 肌病; X 线片可以显示心脏大小和脊柱 畸形; MK 1 k 可以 M 示脊髓变细，一般没有明显 
的小脑萎缩。神经电牛理检赉可见感觉神经的传导速度正常而波幅显著下降甚至消失。视觉 
诱发电位的异常提示有视神经受累。基因检测 FRDA 基因 GAA 的扩增次数可协助诊断。 

【诊断】 

根据儿童或少年期起病，呈常染色体隐性遗传，下肢向 L 肢发展的进行性共济失调，明显 
的深感觉障碍，腱反射消失等，通常可以诊断，如有构音障碍、伸性跖反射、脊柱侧凸或后凸畸 
形、弓形足、心肌病 、 MRI 示脊髓萎缩和 FRDA 基因 GAA 异常扩增可以确诊。 

【鉴别诊断】 

不典型病例需要与以下疾病鉴別： 

1. 家族性小脑皮质萎缩发病年龄较晚，进展缓慢，表现为进行性小脑件共济失调。许多 
患者的腱反射活跃或亢进〜 

2 . 腓骨肌萎缩症是遗传性周围神经病，以肢体远端尤力萎缩为 4( 要特征，呵出现 G 形足。 

3. Roussy-L^/y 综合征通常在婴儿期发病，相对良性病程，表现为感觉性共济失调（闭 
[ I 站、>: W 难)，有^形足，反射消失,没冇小脑受累的表现(构音障碍、越颤、眼球震颤) 
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4. 维生素 E 缺乏症引起的共济失调与 FRDA 很难鉴别，但是没有构音障碍、骨豁或心脏 
异常有助 于维生 尜 E 缺乏症 的诊断，可以进一步检测血清中维生素 E 的水平。 

5 . 慢 ，性炎性 脱髓鞘 性多发性周围神经病 (chronic inflammatory demyelinating polyneuropathy , 
CIDP ) 在儿苋期发病的时候可以表现为伴有反射缺失的共济失调，但是没有构音障碍和 
Babinski 征，•此 S FRDA 相鉴别。 

[ 治 : 疗 ] 

[=1 前本病诒疗拾施包括给予辅酶 Qm 和其他的抗氧化剂（泛醌、艾地苯醌)，前期试验显示这 
些药物可以改茜心肌和 fjf 肌的生物能 M 代谢•减慢病程的进展。轻症患者可以用支持疗法和 
功能训练，外利 • 7^■术川于治疗脊柱和足部的崎形。 

【 预后〕 

患者可在症状出现的 5 年内不能独立行走 ， 10 〜 20 年内卧床不起，平均死亡年龄 ^ 35 岁^ 
幸存者可以通过治疗心力衰竭、心律失常和糖尿病，防治长期残疾所致的并发症，有效地延长 
生命。 


\、 竹髓小脑性共济失调 

脊髓/】、脑、性-共济失调 (spinocerebellar ataxia , SCA ) 是遗传性共济失调的主要类型。根据基 
因、染色体位点及生化产物可分为 SCA 1 〜 SCA 29, 见表18-1。 SCA 中大多数是 SCA K 2.3^6,7 
和8亚型，其:余类型很少见，仅在少数家族中有报道。 SCA 多在成年期发病，常^色体显性遗传， 
是高度遗传异质性疾病，各亚型的症状大体相似，但又各有特点 。 SCA 9是目前$之未，巧， 
型 ， SCA 24是常染色体隐性遗传。遗传早现现象是 SCA 的典型特征，表现为同二家系的发病年 
龄逐代提前，症状逐代加重 。 SC A 发病 与人种 有关 ， SCA 1和 SCA 2在意大利和英国多见， ％ A 3 
常见于日本、中国、德围和葡萄牙，美国也不少见。 


表 18-1 常染色体显性遗传性脊髓小脑性共济失调的分类 


疾病 

基因 

染色体位点 

基因产物 

SCA1 

ATXN1 

6p23( CAG.n ： 6-36, p ： 39-83) 

Ataxin-1 

SCA2 

ATXN2 

1 2q24.1 ( C AG ,n ： 15~33,p: 34 〜 400) 

Ataxin~2 

SCA3 

ATXN3 

14q24.3-q32.2( CAG ， n《47 • p: 53-86) 

Ataxin-3 

SCA4 

SCA4 

16q22.1 

Puralrophin-1 

SCA5 

SPTBN2 

llql3 

P - III spectrin 

SCA6 

CACNA1A 

19pl3.2-[)13.1 (CAG, 18 , p ： 20-33) 

电压依赖性钙通道 ot-lA 亚单位 

SCA7 

ATXN7 

3p2Ll- P 12( C AG ， n: 4~35,p ： 37-300) 

Ataxin-7 

SCA8 

ATXN8 

13q21 (CTG,n ： 15-52,p ： 80-800) 

Kelch-like 1 

SCA10 

ATXN10 

22q 13 (AlTCT,n ： l0~22,p ： 280-4500) 

Ataxin-10 

SCA11 

SCA11 

15ql4-q21.3 

不明 

SCA12 

PPP2R2B 

5q31 -q33( CAG, n •• 7 〜 31 ， P : 55 〜 78) 

丝一苏氨酸蛋白磷酸酶 

SCA13 

KCNC3 

19ql3.3-ql3.4 

电压门控性钾通道 

SCA14 

PKKCC 

19q 13.4-qler 

蛋内激酶 C 7型 

SCA15 

SCA15 

3p24.2-3pter 

不明 

SCA16 

SCA16 

8q22.1-q24.1 

接触蛋 P 4 

SCA17 

TBP 

6q27 (CAG ,n ： 25~44,p ： 45-63) 

TATA 盒子结合蛋白 
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续表 


疾病 

基因 

染色体位点 


基因产物 

SCA18 

SCA18 

7q22-q32 

不明 


SCA19 

SCA19 

lp21- q 21 

不明 


SCA20 

SCA20 

llpll.2-ql3.3 

不明 


SCA21 

SCA21 

7p21.3-pI5.1 

不明 


SCA22 

不明 

1p2I-q23 

不明 


SCA23 

不明 

20pl3-pl2.3 

不明 


SCA24 

不明 

1 P 36 

小-明 


SCA25 

SCA25 

2p21-pl5 

不明 


SCA26 

不明 

19pl3.3 

不明 


SCA27 

FGF14 

13q34 

纤维母细胞生长因子 14 

SCA28 

不明 

18pll.22-qll.2 

不明 


SCA29 

不明 

3p26 

不明 



n ： 正常人的三核苷 酸重釔 序列次数 ; P : 患者的三核 7T •酸朮义序列次数 


【 病因及发病机制】 

常染色体显性遗传的脊髓小脑性共济失调最具特征的基因缺陷是 CAG 扩增， CAG 扩增次 
数越多发病年龄越早。 CAG 扩增的另一特征是减数分裂的不稳定性。在亲代 一 子代传递中，重 
复次数会有变化，尤其是父源传递时重复扩增次数增加的趋势叨显。因此，早现现象在父源性 
传递中更突出。 

cag 扩增后的产物是多 聚谷氨 酰胺，在蛋 n 质水解过程屮会释放出含有扩增的多聚 谷氣醜 
胺尾的毒性片段，有利于胞质内的多聚谷氨酰胺蛋〔 I 进人到核内发挥作用。 SCA 的发病机制可 
以分为以下 几种： 

1 ■ 转录异常 （SCA 7 和 SCA 17) Ataxin 蛋白是一种转录调节因子，与 多聚谷氨醜胺 的相互 
作用可以导致转录过程受抑制。此外， Ataxin 蛋白可以被隔离至多聚谷氨安的 聚集 物中，导致 
转录终止，神经元死亡。 

2. 钙信号缺陷 （SCA 6) SCA 6的 CAG 重复扩增是在一个电压依赖性钙离子通道的 a 亚 
单位上，多聚谷氨酰胺在胞质内聚集，可能是通过改变钙通道的功能而致病。 

3. 磷酸化缺陷 （SCA 12和 SCA 14) SCA 12 影响的是丝一苏氨酸磷酸酶家族 ， SCA M 影响 
的是丝一苏氨酸激酶家族，这些酶家族调控的蛋内磷酸化过程受累 ，可 导致下游的信号传导 

,异常。 

4. 泛素化和蛋白酶体功能的缺陷 （SCA 3) 细胞内蛋白质的处理和淸除可以通过泛素—蛋 
白酶体通路来实现，这个通路的一些成分可以被隔离到多聚谷氨酰胺的聚集物中，异致细胞内 
蛋质内环境稳态失衡。 

5. 蛋白质错误折叠和伴侣蛋白的缺陷 （SCA 1) 蛋白质的折叠和结构对功能的发挥是重要 
的，而伴侣蛋内有利于蛋白质的正确折發。伴侣蛋内的功能障碍导致蛋广】质的错误折登 ， SCA 1 
的发病机制可能涉及于此。 

【病理】 

主要表现为小脑、脑干和脊髓变性、萎缩，何各亚型也有其特点，如 S(:A 1主要是脊髓小脑束 
和后索受损，很少累及黑质、基底核及脊髓的前角细胞; SCA 2 的 F 橄榄核、脑桥和小脑损害为重; 
i . -16 SCA 3 主要损窗脑桥、脊髓小脑朿、黑质和脊髓前角 细胞; SC A 7 的特征是视 N 膜神经细胞变性。 
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[ 临床表 现] 

1. 共同表现30 〜 40岁隐匿起病.缓慢进展，也有儿童期及70岁起病者。以下肢共济失调 
为首发疝状，衣观力七路摇足、步基宽、易跌倒。上肢共济失调和构音障碍也是早期症状，可出 
现双手笨拙及旮向性 CM 、辨距小 H 、 腱反射¥•期活跃，后期可减弱，深感觉障碍。眼部症状包 
拈眼球以滪 II 视变慢_ 也可出 现痴呆、肌张力障碍、帕金森样症状、面部肌束震颤、周围神经病 
和肢体远端肌肉萎缩等， 0 A 不冋 SCA 亚沏出 现上述特征的频率不同。通常在起病10 〜 20年后不 
能行走 I 

2 . 各亚型特点 

sca 1:周 ra 神经病 、 f 锥沐朿征、眼肌麻痹和吞咽障碍。 

SCA 2： l 〖 if 肌啦额、眼脸退缩、眼球慢扫视运动、腱反射减低或消失、动作性或姿势性震颤、周 
围神经病和痴米。 

SCA 3:锥沐朿和锥沐外系受累的体征、面肌和舌肌朿颤、眼肌麻痹和突眼、感觉性周围神经 
病、肌肉萎缩 

SCA 6：振动觉和关节位咒觉减退，没有锥休束、锥体外系症状和认知功能障碍，共济失调的 
发生有时呈发作性，病情进展缓慢。 

SCA 7:视力下降伴视神经萎缩和视网膜色索 变性; 眼肌麻痹、锥体束和锥体外系体征，遗传 
早现现象史:明显。 

SCA8 ： 振动觉减退、反射亢进，病惜进展缓慢。 

SCA 10：表现为纯小脑性共济失调，可有全面性和（或)复杂部分性癫痫发作。 

【辅助检查】 

CT 或 MR 1 可以显示小脑蒌缩，有时可见脑干 萎缩; 脑干诱发电位可以出现异常;肌电图可 
有周_神经损宙；脑脊液检查 正常; 确诊 SCA 及区分亚型应进行分子遗传学检查。 

[ 诊断】 

根 fe l 共济失调病史及家族史，构音障碍、锥体朿征及其他相关伴随症状和体征，结合神经影 
像学的资料可作临床诊断，分子遗传学的检查冇助于确沴。 

【鉴别诊断] 

鉴别沴断崙要考虑非遗传性、获得性共济失调的一些病因，如乙醇中毒、多发性硬化、原发 
性或转移性肿瘤、副肿瘤综合征、血管性疾病等。 

【治疗】 ^ 

目前本病尚尤特舁性治疗方法，对症治疗町以缓解症状。应用金刚烷胺可以改善共济失调 1 
症状； 左旋多巴•以缓解强直等锥体外系症状。康复训练、物理治疗及辅助行走可能有助于改 
善生活质量。进行遗传咨询对了解下一代的发病情况有所裨益。 

第二节遗传性痉挛性截瘫 

遗传性痉挛性截瘫 （hereditary spastic paraplegia , HSP ) 乂称 Strumpell-Lorrain 病，是以双 T 肢 
进行性肌张力增高、肌无力和剪刀步态为特征的综合征，兩 Seeligmuller U8M 年)首先报道，主要 
的遗传方式是常染色体显性遗传，而常染色体隐性遗传和 X 连锁隐性遗传少见。根据临床表现， 
可分为单纯塑和复杂型两类。据估计， HSP 的患病率是3/10万，其中大约10%是复杂型 HSP , 

[ 病因及发病机制】 

本病具苻高度的遗传异质性，已发现48个致病錐因位点，按照发现的顺序依次命名为 
SP (； 卜 SPG 48 

常染色体显性遗传性单纯沏 HSP 中， SP (;4、 SP 0 3 A , SP (； 6 占了大 多数。 SP ( ;4 致病基因 
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位于染色体 2 p 22, 编码 spastin 蛋白，基因缺陷的结果使细胞骨架不稳定，线粒沐分布异常，轴 
浆转运 障碍 ; SPG 3 A 致病基因位于染色体 〗4 qll - q 21， 编码 atUsH n; SPG 6致病基因位于染色体 
15 qll ， 编码 N 1 PA 1。 

常染色体隐性遗传性 HSP 与 SPG 5 、 SPG 7、 FALDH 有关 。 SPC 5定位于 8 q ; SP (; 7致病基 
因位于染色体 16 q ， 编码 paraplegin 蛋白，基因缺陷可 以导致 氣化磷酸化障 碍； FALDH 编码脂肪 
醒脱 M 酶，是 Sjogi ' en - Larsson 综合征的相关基因。 

X 连锁隐性遗传性 HSP 少见 ， SPG 1致病基因定位于 x q 28,编码神经细胞黏附分子 LKL 1- 
CAM )； SPG 2 致病基因定位于 Xq 21，编码髓鞘蛋白脂蛋内 （ PLP )。 

【病理】 

常染色体显性遗传性单纯型 HSP 的主要病理改变是轴突变性，以皮质脊髓朿和薄朿的终末 
部分改变最明显，脊髓小脑束纤维受累较轻。变性纤维的神经元胞休保留，没宥原发的脱髓鞘 
改变。在一些病例中可以见到脊髓前角细胞的丢失，背根神经节、后根和周|莉神经是正常的。 

【临尿表现】 

HSP 的临床表现也具有高度异质性，发病年龄和严重程度在不 M 病例差距较大。一般来说， 
HSP 多在儿童期或青春期发病，男性略多，典型症状是缓慢进行性痉挛性双下肢无力，但是严重 
程度不一。一些患者最后可能需要坐轮椅，而另一些患者不 ff ? 要任何辅助1:興。开始出现的症 
状是抬足困难，以至于拖曳而行。后期患者出现大腿屈曲闲难，不能抬小腿走路。如果是儿竜 
期起病，可以见到弓形足、短足畸形、腓肠肌绷紧(假性挛缩)、双腿发育落后变细，检杏吋见肌张 
力高、剪刀步态、腱反射亢进、病理征阳性，但肌力检查可正常。 

1 . 单纯型 较多见，仅表现为痉挛性截瘫，双下肢僵硬，走路易跌倒，呈剪刀步态，可以有尿 
失禁、尿急症状以及足部的振动觉减退。双上肢受累程度不一，有时可以出现双手俋硬，动作笨 
拙，轻度构音障碍。 

2. 复杂型 除痉挛性截瘫外，常合并不同程度的肌萎缩、小脑性共济失调、帕金森样症状、 
肌张力障碍、手足徐动症、视神经萎缩、视网膜变性、听力障碍、糜痫、免鳞病、精神发育迟滞或痴 
呆，构成各种综合征。 

(1) HSP 伴脊髓小脑和眼部症状 （ Ferguson-Critchley 综合 征): 30 〜 40 岁出现脊髓小脑性共济 
失调表现，双腿痉挛性无力、感觉异常、构音障碍、眼球注视障碍、复视、情感障碍、病态哭笑，视 
神经萎缩、膀胱功能障碍，体检可以发现腱反射增强、双侧 Bahinski 征阳性、肢体远端感觉减退。 
临床表现类似多发性硬化，有的病例锥体外系症状明显。 

(2) HSP 伴有锥体外系体 征:痉 挛性截瘫伴有帕金森综合征样强直、动作性和静小.性篇颤、 
舌肌张力障碍样运动、肢体的手足徐动症。 

(3) HSP 伴有视神经萎缩 （ Behr 综合 征): 通常合并小脑体征，所以也称为视神经萎缩一共济 
失调综合征 u 

⑷ HSP 伴有黄斑变性 （ K > llin 综合征) :痉 挛性截瘫伴有肌萎缩、精神发存迟滞和中心性视 
网膜变性，如合并眼肌麻癖称为 Barnard - Srhnlz 综合征。 

(5) HSP 伴有精神发#迟滞或 痴呆: HSP 的儿童可以在曱•期或其他神经症状进展后出现精 
神发育迟滞。 Sjogren - Larsson 综合征是常染色体隐性遗传，在婴儿期出现精神发育迟滞、痉挛性 
截瘫和鱼鳞病。 

⑹ HSP 伴有多发性神经病 :症状 类似肾[:腺脑内质营养不良的脊髓神经病 

⑺ HSP 伴有远端肌肉萎缩 ( Tmyer 综合征) :以 手部肌肉萎缩起病，时后出现 F 肢肌肉的疼 
孪或牵缩，町以合并有轻度小脑体征、手足徐动症和4聋。 

[ 辅助裣查] 

脑和脊髓的 MKI 检杳-般无异常发现.电牛理检查发现大多数患者的岡鬧神经传异速度 
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是 Ui 常的，下肢感觉诱发电位可 见后索 纤维传导延迟，皮质诱发电位可见皮质脊髓束的传导速 
度减慢，诱发111位波幅降低，通常在腰段脊髓支配的肌肉中没有引出皮质诱发电位，而上肢的皮 i 
质诱发 lii 位常或釘轻度的传异速度减慢：脑脊液检查一般正常。 

【诊断】 

根倨家族史 、 儿? S 期发病、缓慢进行性双下肢无力、肌张力增高、腱反射亢进、病理征阳性、 
剪力样步态，作丫厂 F 肢远端轻度的振动觉减退，排除其他疾病可以 诊断; 根据是否伴有其他症 
状，进一步分为单纯塯和复 杂型; 可根据基因诊断分型。 

【鉴别诊断】 

脊髓和枕竹大孔附近缓慢生长的肿瘤、颈椎病、多发性硬化、 Amold-Chiari 畸形、慢性 
脊髓炎、原发性侧索硬化、竹髓空洞症、原人综合征、维生素 B i 2 和维生索 E 缺乏症、脑白质营养 
不以、稍鉍酸酶缺乏症、多巴反I、;/:性肌张力障碍等相鉴别。 

[ 治疗和预防】 

本病没存特殊的针对病因的治疗方法,主要是对症治疗，巴氣芬（即 baclofen ，又称氯苯氨丁 
酸）和苯二 M 苽类药物可以诱导•肌肉松弛，物理疗法可以改善肌力，减少肌肉萎缩程度，预防肌 
肉痉挛。 


第三节腓骨肌萎缩症 

緋骨肌萎缩症又称为 Charcot-Marie-Tooth 病、遗传性运 动感觉 神经病 (hereditary motor and 
sensory neuropathy ， HMSN ), 是一组临床表别相同的遗传异质性疾病。 CMT 由 Charcot、Marie 和 
Too 〖 h (188 6 年）首先报逍，是遗传性周 (1 神经病最常见的类型，患病率为1/2 5 00,无种族差异。 
遗传方式主要是常染色体显性遗传，也可为常染色体隐性或 X 连锁遗传。这类疾病的显著特点 
是对称性、缓慢进行性的四肢周围神经髓鞘脱失和轴索变性，造成肢体远端肌肉的萎缩和无力。 

【病因及发病机制】 / 

60% 〜 70%的 CMT 是由 17 pll .2 的 PMP 22重复突变所致 （ C:MT 1A )， 10% 〜 20%由 Xql 3.1 的 
CJB 1突变所致 （ CMTX )。 除此之外，『1前已发现的 CMT 致病基因或位点有40余个。其中超过 
3() 个基因及其产物在维持有髓神经纤维的正常功能上起重要作用。如 PMP 22、 MPZ 等是周围 
神经髓鞘的成分 ， KGR 2是生成髓鞘的施万细胞分化过程中的重要转录因子， NEFL 基因麻码神 
经丝二联子 L 蛋内，有髓鞘轴突的细胞骨骼成分等,这些基因的突变通过导致髓銷脱失和轴索 
变性而致病。 

【分型】 

临床上通常将 CMT 分为脱髓鞘沏 ( CMT 1) 和轴索变性型 （CMT 2 )。 CMT 1型患者神经电生 
理检查可见运动和感觉神经传导速度 (nerve conduction velocity , NCV ) 明显 F 降， ( 正 
常〉 40〜 45 m/ s )。CMT 2型髓鞘相对保留， NCV 正常或接近正常。婴儿期起病的严重脱髓鞘性 
CMT 称为 CMT 3,又称 Dejerine - SoUas 病 （ DSD )。 大部分隐性遗传性 CMT 归为 CMT 4 0 X 连锁 
遗传 CMT 称为 CMTX 。 CMT 的分子遗传学分型见表 18-2, 


表 18-2 腓骨肌萎缩症的分子遗传学分型 



基因 

染色体位点 

遗传方式 

占本型的比例 

CMT1A 

PMP22 

17pll.2-pl2 

AD 

10 c /c-S07c 

CMT1B 

MPZ 

Iq22-q23 

AD 

5 c /c-iO c /c 

(: MT1(: 

SIMPLE 

16pl2-pl3 

AD 

< Wc 

CMFiD 

Kcm 

\0q2\- i} 22 

AD 

< [% 
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续农 



基因 

染色体位点 

遗传方式 

占本型的比例 

CMT1F 

NEFL 

8 P 21 

AD 

< 1 c /c 

CMTX 

Cx32 

Xql3.1 

X 连锁 


CMT4A 

GDAP1 

8ql3-q21 

AR 


CMT4B1 

MTMH2 

llq22 

AR 


CMT4B2 

SBF2 

11 p 15 

AR 


CMT4C 

SH3TC2 

5q32 

AH 


C1V1T4D 

NDRG1 

8q24 

AR 


CMT4F 

PRX 

19ql3 

AR 


CMT2A 

KIF1B 

Ip35-p36 

AD 

15% 

CMT2B 

RAB7 

3ql3-q22 

AD 

不详 

CMT2C 

不详 

12q23-q24 

AD 

不洋 

CMT2D 

GARS 

7pl5 

A I) 

不详 

CMT2E 

NEFL 

8 P 21 

AD 

不详 

CMT2F 

HSPB1/HSP27 

7qll-q21 

AD 

不详 

CMT2G 

GDAP1 

8ql3-21.1 

AD 

不洋 

CMT21 

MPZ 

lq22-23 

AD 

不详 

CMT2L 

HSPB8/HSP22 

12q24.3 

AD 

不详 


【病理】 

CMT 周围神经的病理表现为轴突和髓鞘均受累，远端重于近端 。 CMT 1型的神经纤维 M 对 
称性节段性脱髓鞘，部分髓鞘再生，施万细胞和成纤维细胞增生形成“洋葱头样”结构，神经粗 
大 。 CMT 2型为轴索变性，前角细胞数量轻度减少 ，一 些细胞有染色质溶解，背根神经节细胞也 
存类似的改变。累及后根纤维时薄束变性比楔束严重，自主神经系统相对保持完整，肌肉呈现 
失神经支配改变，有簇状萎缩和靶型肌纤维。 

[ 临床表现] 

腓骨肌蒌缩症通常是儿童或青春期起病，也可以中年起病，主要表现为慢性进行性、对称性 
的肢体远端肌肉无力和萎缩，感觉障碍，腱反射减低或消失。肌肉萎缩和无力通常向足和小腿 
开始，患者可出现足下垂，行走呈跨阈步态，跑 
步和行走 W 难，易被绊倒。足部肌肉萎缩口 T 导 
致弓形足（图 18-1) 和锤状趾 畸形。 肌肉萎缩 
累及小腿全部肌群和大腿的下1/3时，整个下 
肢呈倒立的香槟酒瓶状，称“鹤腿”。数年后， 

肌肉无力和萎缩波及手肌和前臂肌，患者可出 
现系纽扣、开锁等动作闲难。 CMT 肌肉萎缩 
很少超过肘部和大腿的中1/3。尽管 CMT 可 
累及感觉神经，但肢体疼痛和感觉障碍的症状 
往往不突出深、浅感觉减退多呈手套一袜套 
样 改变' --般情况下，自主神经和脑神经不受 
累 . CMT 1姻可以触及粗大的周_神经，尤其 



图 18-1 弓形足 
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是耳人神经和尺神经更易触及。 

(: MT / JAVt 临床表现的严觅程度差异较大，有些患者可能仅有弓形足，甚至无任何临床症状， 
仅在偶然的沖经电生理检查中发现异常:：而有些患者则出现严重的肌肉无力和萎缩： 

[ 输助检查】 

1. 神经电生理检查 CMT 1喂有广泛的神经传导速度显著下降，不伴传导阻滞，复合肌肉 
动作屯位和感觉神经动作电位的波幅正常或降低 : CMT 2型神经传导速度大致正常或轻度下降， 
义合肌肉动作电位和感觉神经动作电位的波幅明显降低。 

2. 周围神经活检可以见到不同程度的脱髓鞘和（或)轴索变性。 

3. 基因检测遗传学检杏有助于疾病的诊断和分型。 PMP22 重复突变和 GJB 1突变在 
CMT 中圾常见,可作为常规筛查的 基因。 

【诊断】 

根据儿遼或靑舂期起病，出现缓慢进展的对称性双下肢无力，以及“鹤腿”、足下垂、弓形足， 
伴有感觉障碍，腱反射减弱或消失，运动神经传导速度减慢，神经活检有脱髓鞘和(或)轴索变性， 
阳性家族史，结合雄因检测的异常，可以确诊。家族史对于 CMT 的诊断很重要。对于无明确家 
族史的患者应对其:家族成员尤其是其父母进行神经科检查，即使发现轻微的周围神经损害或是 
仅有肌电图舁常改变对诊断也有帮助。 

【鉴别诊断】 

CMT 通常进展缓慢，对于相对进展较快的周围神经病变应考虑其他诊断的可能。如糖尿病、 
酒精中#、歌金屈中毒或免疫性神经病。 CMT 的感觉症状常不突出，但仍需进行细致的感觉^ 
查，如果没有感觉损害的体征，肌电阁也无感觉障碍的证据则应考虑其他诊断的可能。如远端 
型脊肌萎缩症。 

CMT 需与以下疾病相 鉴别： ^ ^ 

1- 远端型肌营养不良四肢远端逐渐向上发展的肌无力、肌萎缩，成年期发病，肌电亂呈肌 
源性改变，运动神经传导速度正常等可资鉴别。 

2. 远端型脊肌萎缩症肌萎缩分布和病程与 CMT 2型相似，肌电图上可见到广泛的纤额、 
束颤和巨大动作电位等前角细胞损害，脊旁肌肉和额舌肌或而肌广泛的失神经支配提示脊肌萎 
缩症。 

3. 遗传性共济失调伴肌萎缩症（又称 Rou SS y - L 6 vy 综合征）缓慢进展的病程，有^緋骨肌萎 

缩、弓形足、反射消失、神经传导速度减慢，神经活检有脱髓鞘和洋葱头结构，这些类似 CMT 1 
盤，但是有振动觉和位置觉的缺失，感觉性共济失调和姿势性震颤。 ^ 

4. 慢性炎症性脱髓鞘性多发性神经病 （ C 1 DP ) 进展相对较快，脑脊液中蛋白含量:增加，潔 [ 
素治疗有效，若肌电 | ■冬 1 h 有复合肌肉动作电位时限增宽或有传导阻滞，支持 CIDP 。 

【治疗和预防】 ^ ,、 — 

本病 H 前尚无特殊治疗，主要是对症和支持疗法，足下垂或足畸形可以穿矫形鞋 y 为] 
减轻行走困难，应避免 肥胖； 避免应用可能导致神经损害的药物，如长舂新碱。司■以 ft ® 
因诊断来确定先证者基因型，用胎儿绒毛、羊水或脐带血分析胎儿基因型，确定产前诊 1 ^•并 
终止妊娠。 


第四节神经皮肤综合征 

常见的祌经皮肤综合征包括沖经纤维瘤病、结 V 』性硬化症和脑面血管瘤病，它们以神经系 
统、皮肤和眼部等多器官或多系统病变为主要特征:、此类疾病是源于外胚层的器宫发育异常所 
致，也可以累及中胚层和内胚 M 器官如心、肺、骨、肾、胃肠等 c 
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' 神经纤维瘤病 

神经纤维瘤病 （ neurofibromatosis , NF ) 是中枢神经系统最常见的常染色体显性遗传病之一， 
它是基因缺陷使神经嵴细胞发育异常导致的多系统损最主要的两个临床表现是皮肤牛奶 
咖啡斑和多发的神经纤维瘤，除此之外，还可伴有骨、内分泌腺或其他脏器的先天性异常。根据 
临床表现和基因定位，目前最常见的两种神经纤维瘤病是 I 型 （NF I ) 和11型 （NF II )。 NF 1 
由 von Recklinghausen (1882 年)首次描述，主要特征为皮肤牛奶咖啡斑和周闹神经多发性神经 
纤维瘤，外显率几乎是100%，基因定位千染色体 17 qll .2, 患病率为 (30 〜 40)/10 万 ; NF II 主要是 
2 0岁左右出现双侧听神经瘤，皮肤改变很轻，故又称为中枢神经纤维瘤或双侧听神经瘤病，基因 
定位于染色体 22 ql 2。 

【 病因和发病机制】 

NF I 基因组跨度 350 kh ， cDNA 长11 kh ,含 56个外显子，编码2818个纪雄酸，组成 
327 kD 的神经纤维素蛋白 ( neurofibromin ) ，分布在神经兀; NF II 的致病基因为 merlin (或称 
schawannomin) 0 这两个基因的产物是肿瘤抑制因子，当 i\F I 基因出现易位、缺失、重排或点突 
变，或 NF n 基因缺失突变后，导致来源于神经嵴的细胞成分如施万细胞、黑色素细胞、神经内膜 
的成纤维细胞以及皮肤和神经的细胞在多个部位过度增殖，黑色素细胞功能异常而致病。 

【病理】 

主要特点是外胚层神经组织发育不良、过度增生和肿瘤形成。 NF I 神经纤维瘤好发于周 
围神经远端、脊神经根，尤其是 马尾; 脑神经多见于听神经、视神经和飞叉神经。脊髓内肿瘤包 
括室管膜瘤和呈形胶质细胞瘤，颅内肿瘤最常见为脑胶质细胞瘤。镜下见细胞苻时呈梭状排列， 
细胞核呈栅栏状。皮肤肿瘤的特点是表皮很薄，基底层可以色素化或非色素化，真皮层的胶原 
和弹力蛋白被疏松排列的延展的结缔组织细胞所取代。皮肤色素斑内的黑色素细胞数 M 是正 
常的，只是黑色素体增多。2% 〜 5%的肿瘤杳恶变的可能，在外周形成 肉瘤; 在中枢形成泣形细胞 
瘤和胶质母细胞瘤。 NF n 多见双侧听神经瘤和多发性脑膜瘤，瘤细胞排列松散，巨核细胞常见。 

[ 临床表现】 

1. 神经纤维瘤病 I 型 

(1) 皮肤症状 

1 ) 皮肤牛奶咖啡斑是具有诊断性的临床表现，几乎所有的患者均存在。大多数出生时已符， 
形状大小不一，边缘不整，不凸于皮面，好发于躯千非暴露 部位; 皮肤牛奶咖啡斑数量在6个以 
Jt ，青春期前直径 > 5 mm , 青春期后直径 > 1 5 mm ，对 NF 1具有诊断价值。 

2 ) 雀斑和色素 沉着: 腋窝、腹股沟（在出生时罕见，在儿童期和青春期出现）和乳房下的雀 
斑样或弥漫性色素沉着，以及小圆形 n 点也是特征之一。面积大而色黑的色索沉养常伴苻下面 
的丛状神经纤维瘤，位于中线者则提示可能存在脊髓肿瘤。 

(2) 神经 症状: 神经纤维瘤也是此病具有特征性的临床表现。常见的神经纤维 瘤有： 

1 ) 皮肤或皮下肿 瘤:最 常见。皮肤肿瘤位于皮内，形成软或硬的丘疹，大小从数毫米到数 M 
米不等，形状各界，无蒂或有蒂。颜色呈肉色或紫罗兰色，丘疹顶端有黑头粉刺，按压的时候，软 
瘤可以陷进皮内皮下肿瘤有两种形式，一种是分散附着于一条神经上的硬结节， wf 以移动，也 
nf 以引起疼痛、压痛、放射痛或感觉 异常; 一种是神经干及其分支弥漫性神经纤维瘤，常伴有皮 
下组织的过度生 ， 称为丛状神经纤维瘤或称神经纤维瘤性象皮病，即使单发，亦有诊断价值。 
它介 I 多分布 f 如部 、头皮、颈部和胸部，具存局部侵袭的特点，可以出观骨侵蚀和疼痛，也坷伴有 
明 M 的色素沉着或多毛症。 

2) 闹神经或神经根肿瘤:周闱神经均可累及， ' 尾好发，肿瘤呈串珠状沿神经 T 分布， • 
般尤明 M . 症状，[人的肿瘤可产生压迫症状。如肿瘤突然长大或伴剧烈疼痛"〖能为恶变 W 外， 
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支配内脏和血管的 r - 1主神经也可出现肿瘤。 

3) 颅内肿瘤： n 〖合汴_•脱脊脱瘤、多发性脑膜瘤、胶质瘤、脑室管膜瘤等，视神经、三叉神经 
及后 绀脑 神经均可发生，少数病例可有智能减退、学习闲难、发育障碍和癫痫发作等。 

4) 椎笹内肿船：脊髓仟何平而均可发生单个或多个神经纤维瘤、脊膜瘤，可合并脊柱畸形和 
ff 髓空洞痛等此倘的神经症状主要是由中枢或周围神经肿瘤压迫引起，其次为胶质增生、血 
管增生和卄骼畸形所致，约 50% 的患者出现。 

(3) 眼郃症 状： 災隙灯下可见到虹哎 h 粟粒状橙黄色圆形小结节，为错构瘤，也称 Lisch 结 
节，足 \F 1的特征性改变 u 使用红外线单色光检眼镜检查可见到脉络膜补丁样改变。上睑可 
见纤维软瘤或从状沖经纤维瘤，眼眶可扪及肿块和搏动。视神经肿瘤的最常见症状是单侧、难 
以纠小:的视力处失，似是也可以仪仪出现外周视野的缺损、颜色分辨困难、视神经乳头苍白或 
突眼 

( 4 ) - J : l : 他系统 损窗： 先天性骨发育异常较常见，包括脊柱侧凸伴或不伴有后凸，颅骨不对称、 
缺损和 R 陷等。肿癖直接压迫可异致骨骼改变，如听神经瘤可引起内听道 扩大; 脊神经瘤可引 
起椎问孔扩大、竹质破坏：长#、面#和胸骨过度生长、长骨骨质增生、骨干弯曲和假关节也较 
常见 。 NF I 可以出现 A 血压，此时应注意是否合并有肾上腺嗜铬细胞瘤或肾动脉狭窄。也可 
合并脑血管损茁如脑血管扩张、狹窄、 moyamoya 病或动脉瘤等，偶尔有腹肌的萎缩和部分性白 
化病。 

2. 神经纤维瘤病 || 型 双侧听神经瘤是 NF 11的主要特征，患者可出现听力丧失和耳鸣： 
皮肤症状没冇或很少，冇些患#可合并脑脊膜瘤、神经鞘瘤或青少年后囊下晶状体混浊。 

[ 辅助检查】 

X 线平片可见各种骨骼 畸形; CT 、 MR 、 椎管造影等有助于发现中枢神经系统肿瘤。头 ® 
MRI 卜 〆 f 时见到脑实质内不明原因的 T 2 高信号病灶，一般不增强，没有占位效应，随着年龄增大 
而渐消散，有人认为是良性错构瘤。脑干听觉诱发电位对听神经瘤有较大的诊断价值。基因分 
析可以确定 NF I 和 NF II 突变类型。 

【诊断】 

NF 1诊断标准，符合下列2条或2条以上可确 诊:① 6个或以上的牛奶咖啡斑或色素沉 
若斑，青春期前 直径〉 5 nim ， 青春期后直径> 15 mm ; ②腋窝或腹股沟区的雀斑;③ 2 个或以上的 
任 一类勘 的神经纤维瘤或1个丛状神经纤 维瘤; ④视神经胶 质瘤; ⑤2个或以上的虹膜错构瘤 
( Lisch 结 节); ⑥骨损害;⑦一级亲 M 有确诊的 NT I 患者。 

NF 11诊断标准，满足下面其 中一条 就可以 确沴: ①影像学检查确诊双侧听神经瘤;②一级 
亲屈有 NF n 并有单侧听神 经瘤; ③一 级亲屈 有 NF 11和有下列中的两项 :神经 细胞瘤、脑膜瘤、 
胶质瘤和靑少年后囊 K 晶状体混浊。 

【鉴别诊断】 

应同脑 f 胶质瘤、脑膜瘤、脊髓出血、脊髓梗死、脊髓硬膜外脓肿、马尾和脊髓圆锥综合征、 
脊髓空洞症、骨纤维结构不良综合征和局部软组织茲状血管瘤等相鉴别。 

[ 治疗及预后】 

n 前无特殊治疗。听神经瘤、视神经瘤等颅内及椎管内肿瘤可手术治疗，部分患者可用放 
疗 u 癫痫发作者可用抗痫药物治疗。大部分 NF 1患者可以存活相当长的时间，但是当合并有 
高血压、脊髓损害或肿瘤恶变时，总体的预期荞命将减少15年左 

:、结 mi 观化症 

结 V 」性硬化症 (iuheroiis sclerosis ) 乂称 Boumeville 病，以皮肤损害、癒瘤发作和智能减退为 
K 耍临床特征，发病率为 mol 临床可以见到皮肤、神经系统、心脏、肾脏和其他器官的多 
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系统损害。 

【病因和发病机制】 

本病以常染色体显性遗传为主，但也可见不少散发病例。一些家系的致病基因定位于 
9 q 34( 基因 TSC 1，编码 hamartin 蛋白)，另一些定位于 16 pl 3.3( 基因 TSC 2，编码 tuhf ， i ， in 蛋内) 
75%~85%的结节性硬化症患者存在 TSC 1 或 TSC 2 基因突变，大约15%的患者无基因突变」 
hamartin 和 tuberin 形成复合物，通过 GTP 酶一激活蛋1:1 Rheh 来抑制蛋白复合物 niTOR (哺乳动 
物的 rapamycin 耙点)，后者可以调节细胞生长和蛋白质的合成。 hamartin 和 tuberin 的艰因突变 
会破坏这种抑制功能，导致 mTOR 激活，细胞异常增殖和错构瘤形成。一般情况下，这种异常增 
殖是有限的，不会向恶变方向转化。 

【病理】 


脑部的主要病理改变是神经胶质增生性硬化结节，广泛出现 于大腕 皮质、「 I 质和室符膜下。 
结节可使脑回增宽、变白、变硬，大小从 5 mm -3 cm 不等，断 M 上灰、白质分界不淸，常伴有钙质 
沉积，可出现异位症及血管增生等。硬化结节凸人脑室内可形成特有的白色和（或）粉红色的烛 
泪样肿块，阻塞室间孔、中脑导水管和第四脑室底时可引起脑积水。这种结节也可见于基底核、 
ft 脑和小脑，脑干和脊髓受累罕见2显微镜下，这些结节是由胖大的纤 维性堪 形细胞交织排列 
构成。在大脑皮质和基底核处，可见到巨大或成气球样的细胞，难以分淸是祌经元或胶质细胞。 
皮肤改变主要是皮脂腺瘤，由皮肤神经末梢、增生的结缔组织和血管 组成、 眼部可见视网膜上 
的晶状体瘤，为神经元和胶质细胞所构成。其他脏器病理改变如心、肝、肾、肺等也可发生错构 
瘤、骨质硬化和囊性变。 

• 【 临床表现】 


患者通常是在2〜3岁内出现明显的智能减退和癫痫发作。不同的皮肤损宙可在不同年龄 
段出现，面部损害通常是在4〜10岁出现，以后逐渐加重。智能减退、癫痫发作和皮肤损害程度 
可以是不平行的。 


1. 神经系统损害癫痫发作是主要症状。婴儿期可表现为特征性的肌阵挛性痉挛发作，伴 
或不伴有脑电图的高度节律异常，儿童和成人主要是全面性强直阵挛发作或复杂部分性发作。 
癫痫发作出现的年龄越小越易出现精神发育迟滞，如果没有癫痫发作则几乎不会出现精 神发育 
迟滞。智能减退多呈进行性加重，常伴有情绪不稳、行为幼稚、易冲动和思维紊乱等精神症状， 
但也有始终不出现智能减退的病例。根据结节发生的部位，还可以有相应脑区的症状和休征。 


2. 皮肤损害色素脱失斑是最早的皮肤改变，出生时即存在，通常是线状分布于躯 下和肢 
体，呈椭圆形，从数毫米到数厘米不等。三个以上长度超过 lcm 的色索脱失斑提示诊断。90% 
以上患儿到 4 岁时有明显的皮脂腺瘤。所谓的面部皮脂腺瘤，实际上是血管纤维瘤，主要分布 


在鼻 唇沟、颏部和颊部，偶尔出现于前额和头 
皮处，呈粉红色或淡棕色表面光滑的蜡样丘疹 
(图18-2)。10岁以后患儿可出现明显的鲨革 
样斑，常见于腰慨部，它是一种结缔组织错构 
瘤，呈肉样颜色， ft ： 径1〜】 Orm ， 平坦，略隆起， 
具有诊断价值。 

3. 其他脏器的损害可有视网膜或视神 
经处灰色或黄色的晶状体瘤，牙釉质上多发性 
的小 F 1 ，牙龈纤维瘤,心脏的横纹肌瘤，肺删中 
和淋巴管平滑肌瘤，肝、肾■肿和血管肌脂瘤， 
胃、小肠和结、肓:肠错构瘤样息肉，骨囊肿，甲 
床 K 或甲周纤维瘤等、此外，还可 以有领 内动 



图 18-2 面部皮脂腺瘤 
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脉、+:动脉和腋动脉处的动脉瘤 

【辅助检查] 

头颅 （: T 或 MRI 可以发现室管膜下巨细 
胞里形细胞瘤、皮质中的结节、钙化以及血管 
发育异常如血帶瘤的存在（阁 18-3); 定期肾脏 
超声 检齑可 以评价肾脏的迤肿和血管肌脂瘤 
的改变，冇助于在肾功能不全之前进行干预治 
疗； 超声心动 m " f 以发现心脏横纹肌瘤的存 
在;心电阁可以发现心渖 失常; 对怀疑有癫痫 
发作的患卷做脑电阁检查。 

【诊断】 

婴儿期出现3个以上皮肤色岽脱失斑提 
示结节性硬化症的诊断，如果同时存在特征性 
的婴儿痉挛症则更支持诊断、、 儿萤或 成人出 
现典型的皮脂腺瘤、癫痫发作和智能减退三联 
征则可确诊。常染色体显性遗传家族史、欲革样皮损、甲下或甲周纤维瘤、视网膜上晶状体瘤、 
皮质结节、室管•脱下结节、室管膜下巨细胞星形细胞瘤、心脏横纹肌瘤、肾脏血管肌脂瘤、淋巴管 
平滑肌瘤的存在均冇助于诊断的确定。 TSC 1 和 TSC 2 基因筛查可用于产前诊断。 

【 鉴别诊断】 

应注意同神经纤维瘤病相鉴别，后者也累及皮肤、神经系统和视网膜。 

【治疗】 

西罗莫司 Uimlimus ) 可用于结节性硬化症相关的肾脏血管肌脂瘤和脑室管膜下巨细胞星型 
细胞瘤的治疗。对于癫痫的控制要根据患者的年龄 、癫 痫的发作类型和癫痫综合征，以及所涉 
及的其他器官损寄来选择合适的药物。对于婴儿痉挛症的控制首选氨己烯酸，托吡酯、拉莫三 
嗪 、 ACTH 或类固醇类药物也有效。药物治疗无效的癫痫患者可采用手术治疗，包括局灶性脑皮 
质切除、胼胝体切断术、迷走神经刺激术。若脑室管膜下巨细胞星型细胞瘤引起阻塞性脑积水 
或有明显的占位效应时，可考虑手术治疗。 

:二 •、 脑而血 膂瘤病 

脑丨⑺血管翻病 （encephalofacial angiomatosis ) 又称为 Sturge - Weher 综合征，是以一'侧 面部 -- 
叉神经分布区不规则血管痣、对侧偏瘫、偏身萎缩、间侧颅内钙化、青光眼、癫痫发作和智能减退 
为特征的先天性疾病。发病率为2/10万，多为散发病例,部分呈现家族性发病特点。 

【病因和发病机制】 

脑面血管瘤病的病因不淸，其发病机制可能涉及了血管的结构和功能调控异常、血管的神 
经支配异常、细胞外基质和血管活性因子的表达异常等。在-些脑面血管瘤病家系中发现有 
RASA 1 突变 （KAS P 21 蛋门激活物，一种 GTP 酶激活蛋白1)，它可能是此病的易感因素。该基 
因产物参与多条信号通路。此病的祌经功能障碍来源于血管瘤对周围脑组织的继发性损害，如 
缺血、缺氧、静脉闭塞、梗死或血管运动异常等。 

【病理】 

神经系统的主要病理改变是软脑膜血管瘤，好发于面部血管痣的同侧枕叶和顶叶,血管瘤 
充填在蛛网膜下腔内，软脑膜变厚，耗质沉积在血管壁、血管周闱组织或神经元内，伴有相应部 
位的脑组织萎缩。镜下见沖经细胞变性、胶质细胞增生和钙质沉积:、皮肤改变为毛细血管扩张， 
并#真正的血管瘤。 



图 18-3 头颅 CT 显示侧脑室室管膜下钙化 
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【 临床表现】 

1. 皮肤改变 出生时即可见到红葡萄酒 
色扁平血管痣，多沿三叉神经第 I 支范围分 
布（图 18-4), 也可累及第 n 、 m 支，严重者可茲 
延至颈部、躯干和对侧面部，少数可见于 n 腔 
黏膜。血管痣边缘清楚，略隆起，压之不褪色。 
血管痣累及上睑和前额时，常伴有青光眼和皮 
损同侧的脑组织受累，仅累及三叉神经第 n 、 
in 支者很少出现神经系统症状。皮肤血管的 
异常丰富可以促进结缔组织和骨的过度生长， 
出现面部畸形和脊柱侧凸。 

2. 眼部症状 可出现突眼和青光眼，有 
时伴有脉络膜血管瘤。当枕叶受累时患者出 
现同向性偏盲。 

3. 神经系统症状 主要表现为癫痫发 
作，多为血管痣对侧肢体局限性抽搐，也可见 
全身大发作和复杂部分性发作，抗癫痫药物往 
往无效。同时也可伴有血管痣对侧偏瘫、偏 H 、 
偏侧感觉障碍以及偏侧肢体的萎缩。可有智 
能障碍、行为异常和语言障碍。 

[ 辅助 检查] 

1. 影像学检查 

(1) 2岁以后颅骨 X 线平片可以显示颅内 
与脑回外形一致的特征性双轨状钙化灶， 

(2) 头颅 CT 扫描可见颅内钙化和单侧脑 
萎缩(图18-5)。 

(3) 头颅 MR 1 可以发现皮质萎缩、软脑膜 
血管瘤、静脉窦闭塞和脉络膜静脉扩张。 

(4) DSA 可见皮质浅静脉缺乏、静脉_充 
盈缺损和异常扭曲的静脉~ 

(5) SPECT 早期见皮质高灌注，后期为低 
灌注。 

⑹ PET 吋见受累脑半球代谢减低： 

2. 脑电图检查 受累脑 f •球可见背紧活 
动减少、波幅降低和痫样放电 

【诊断】 



图 18-4 沿三叉神经第丨支分布的 
头面部扁平血管痣 



图 18-5 头颅 CT 显示位于头面部血管癒同侧的颅 
内钙化和脑萎缩（与阁 18-4 为 N -病例） 


根据面部典沏红葡萄酒色扁平血管痣，伴苻癫痫、青光眼、突服、对侧偏瘫、偏身萎缩等症状 
之一即可确诊头颅 X 线平片勺脑回外形一致的双轨状钙化，头 CT 和 MR 1 显示钙化、脑蒌缩 
和脑膜血管瘤等存助于诊断， 

【治疗】 

主要是对症治疗，控制癫痫发作 .. 皮肤血管痣可用激光治疗，外科治疗的指征是难 治性？ 颜 
痫、寿光眼或脊柱侧凸# 


(陈彪) 




第十八章神经系统遗传性疾病 


思哲题 

1. 何诮#经系统边传病 V 简述其 分类和 诊断步驟_. 

2. : uj : ii i :rir 山 •ekh 型共济失 调的疗 断 

•'• Q 这 ;’ K . i 小齡共济 1调的共有症状和各亚型的特征性症状 
]• 心] . m :: 7 :， 彳 n 运纪症的临 ，來表 
5. f 令性瘥車型钱碌单纯 型和1杂型的临床表现 

()• 沖经纤4砧病 1 型的沴断 标准 是汁 么? 
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York : Mt ( - Hill, 2( H)9. j I 

3 Rowland LlMVdlcy TA. Merritt' s Neurology. 12th cd. New York ： Lippincorr & 

Wilkins, 2009. 

4. I Luiscr SI.. Harrison’s Neurology in Clinical Medicine. 2th ed. New York ： McGraw - 丨 
I IiIl,2(H0. I 
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概 述 

神经系统发育异常性疾病 （developmental diseases of the nervous system ) 也称神经系统先天 
性疾病 （congenital disease of the nervous system ), 是指胎儿在胚胎发育期，由于多种冈素起的获 
得性神经系统发生或发育缺陷性疾病。胚胎期特别是妊娠前3个月，是神经系统发 ff 的关键时 
期，胎儿容易受到母休内、外环境等各种因素的影响，导致不同程度的神经系统发育障碍、迟滞 
或缺陷，表现为出生后神经组织及其涩盖的被膜和颅骨的各种畸形和功能异常。神经系统功能 
异常的症状在婴儿出生时即可出现，也可在出生后神经系统发育的过程中逐渐表现出来，严電 
者可能导致胎儿流产或在出生后1年内夭折。 

本组疾病的病因及发病机制尚不完全清楚，多为遗传和环境共同导致。 p f 能足在胎儿早期， 
特别是在胚胎发育期前3个月内，母体内、外环境各种有害因素对胚胎发育产生影响。有害因 
素可能引起基因的突变或染色体界常，从而导致神经系统发育异常。冇时先天性因素与后天性 
因素共同存在。 

妊娠期常见的致畸因素 包括： 

1. 感染母体受到细菌、病蘀(风疹病#常见)、螺旋体或原虫等感染。病原体通过胎盘引 
起胚胎先天性感染而致畸，如先天性心脏病、脑发育异常、脑积水、白内障及先天性耳聋等。 

2. 药物肾上腺皮质激素、雄性激素、地西泮类、抗癌药、止痉药和抗甲状腺药物等对胎儿 
均有致畸可能。 

3. 辐射妊娠前4个月孕妇接受骨盆及下腹部放射性治疗或强烈的1线辐射等可导致胎 
儿畸形，以小头畸形最常见。 

4. 躯体疾病孕妇患严重贫血、营养不良、异位胎盘等可导致胎儿营养障碍;频繁惊厥发 
作，羊水过多导致子宫内仄力过高，使胎儿窘迫 缺氧; 糖尿病、代谢障碍等都能直接影响胚胎发 
育，导致畸形发生。 

5. 其他社会心理因素孕妇焦虑、忧郁等消极情绪及吸烟、酗酒等不良行为习惯均可能对 
胎儿的发育造成伤害。 

本组疾病的主要分类见表 19-1 , 

表 19-1 神经系统发育性疾病的主要分类 

1 . 勺颅骨脊柱畸形相关的神经疾病 

(1) 神经管闭合 缺陷: 颅骨裂、脊柱裂及相关畸形，吋分为隐性和显性两类 

(2) 颅骨、脊柱 畸形: 如狭颅症、小头畸形、枕骨大孔区畸形(扁平颅底、颅底凹陷症等) 、资枢 椎脱位、资 
椎枕化、领椎融合、小脑扁桃休下疝及先天性颅骨缺损等 

(3) 脑室系统发育畸 形:如 中脑导水管闭塞、第四脑室正中孔及外侧孔闭锁等导致的先天性脑积水，常 
合并脑发疗障碍 

2. 神经组织发育缺陷 

⑴脑皮质发育不 ft :如脑冋增宽、脑冋狹小、脑叶萎缩性硬化及神经元异位等 

(2) 先:天性脑穿 M 崎形 （f ongenilal pnrrnnephalia ): 周部腕皮质发 缺购 ，脑 M 么: jflf 外放 U 漏 、| •状 ， "f 
双侧对称发生 


f , -it 
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续表 

(3) 肌胝沐 " 小^胼祗沐部分或充令缺如，常 伴有其 他畸形，如脑积水、小头畸形及颅内先天性脂 
肪瘤等 

(4) 个晌畸形：如 m 发 h 不! i ( 无 M 畸形)、先天性 Kr 缺失性脑积水、巨脑畸形、左右半球分裂不全或仅 
冇 个 M 室等 

3. 胸 *卜1 •:雜換 （<*(Mvl>ral palsy ) 

4. 沖经外肝丄】发 H 不令也称斑痣性错构瘤病 （phala 仙 atosis), 临床上称神经皮肤综合征，如结节性硬 
化症、多发性沖经纤维瘤病、脑而血管瘤病、共济失调一毛细血管扩张症和视网膜小脑血管瘤病等 


第一节颅颈区畸形 

须颈 区畸 形足发生于颅底、枕#大孔和上位颈椎区的畸形，可伴或不伴有神经系统的症状 
体征。在胚胎发 n 过程中，此处神经管闭合最晚，故最易发生先天性畸形。包括颅底凹陷症、扁 
平颅底、小脑扁桃沐下疝畸形和颈椎异常(颈椎融合、寰椎枕化和寰枢椎脱位)等。临床上以前 
三种 M 为多见，它们可单独发坐， Hi 可合并存在。 

' 倾底叫陷症 

/ 兜庇四陷症 :（ basilar invagination ) 是临床常见的颅颈区畸形。主要病变是以枕骨大孔区为主 
的颅侦骨组织陷入颅腔，枢椎齿状突上移并进入枕骨大孔，使枕骨大孔狭窄，后颅窝变小，导致 
脑桥、延髓、小脑、颈髓和神经根受压、牵拉出现相应的神经系统症状，也可出现椎动脉供血不足 
的表现。 

【 病因及发病机制】 

根倨病因分为以下 两类： 

1 . 原发性 乂称先天性颅底 R 陷症，为先天发育异常所致，多合并其他畸形，如小脑扁桃体 
下疝、扁平颅底、中脑导水管闭锁、脑积 水及货 枕融合等。 

2. 继发性 又称获得性颅底凹陷症，较少见，常继发于佝偻病、骨软化症、畸形性骨炎 (Paget 
病)、类风湿关 A 胃炎及甲状旁腺功能亢进等疾病。 

本病主要是由于枕骨大孔狭窄、颅后窝变小，导致延髓、小脑、高位颈髓、后组脑神经和颈神 
经 根受质 迫或刺激，并影响椎动脉供血，从而出现相应神经系统症状和体征。晚期常出现脑脊 
液循环障碍，梗阻性脑积水和颅内压增高。 

[ 临床表现】 

1. 多在成年后起病，缓慢进展，可因头部突然用力而诱发临床症状，或使原有症状骤然加 
重。常伴有短颈、蹼颈、后发际低、后颈疼痛、头颈部活动不灵、强迫头位以及身材短小等特殊 
外貌。 

2. 枕骨大孔区综合征的症状及体征 

⑴颈神经根症状 :颈枕 部疼痛、活动受限或强直。一侧或双侧上肢麻木、无力、肌萎缩 、腱 
反射减低或消失等 c 

(2) 组脑神经损 害：吞咽 w 难、饮水呛咳、声音嘶哑、构音障碍、舌肌萎缩、咽反射减弱等延 
髓麻痹症状，以及面部感觉减退、听力下降、角膜反射减弱等。 

⑶ I - •位颈髓及延髓损宵 :|/ q 肢轻瘫、锥体啦征、不同程度的感觉障碍、吞咽及呼吸闲难等。 
伴乜延髓、脊髓空洞症 荇表 现为分离性感觉障碍、、 

(4) 小脑损宵 ：以眼露最为 常见，晚期吋出现小脑性共济失调‘， 

⑸相(一基底动脉供血 不足: 发作性眩晕、恶心、呕吐、心悸、出汗等。 
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(6) 颅内压增高症状 :早期 一般无高颅压，晚 
期因脑脊液循环障碍而出现头痛、呕吐和视乳头 
水肿等高颅内压症状，可合并小脑扁桃体下疝及 
脊髓空洞症等。 

[ 辅助检查] 

颅颈侧位、张口正位 X 线平片 上测赀 枢椎 
齿状突的位置是确诊木病的重要依据。腭枕线 
(chamberlain line ) 为硬腭后缘至枕骨大孔后缘 
的连线（图19-1)，齿状突高出此线 3 mm 以上即可 
确诊，高出0〜 3 mm 为可疑。 

头颅 CT 可发现脑室扩大、脑积水等异常。 

MRI 可清楚地显示中脑导水管、第四脑室及脑干 
的改变，能够发现小脑扁桃体下疝、中脑导水管 
狹窄及延髓、脊髓空洞症等畸形。 

【 诊断及鉴别诊断】 

诊断 依据: ①成年后起病，缓慢进展 病程; ②颈短、后发际低，颈部活动 受限; ③枕骨大孔区 
综合征的症状和 体征; ④典沏的影像学改变。可合并 Arnold - Chiari 畸形、扁 T 颅底和寰枢椎脱 
位等畸形。 



图 19-1 颅底角和腭枕线测 S 示意图 
A. 毋根至蝶鞍中心连线 B. 蝶鞍中心向枕 
骨大孔前缘连线，两线所形成的夹 /n 为颅底角 
C. 向硬勝后缘至枕 # 大孔后缘的连线 ，即 防枕线 


本病应与延髓、脊髓空洞症，后颅窝或枕骨大孔区占位性病变，多发性硬化及脑干、小脑、后 
组脑神经、脊髓损伤所引起的疾病相鉴別。 CT 及 MRI 检扭尤其是 Mm ) 是鉴别诊断的重要依据。 
【 治疗】 

手术是本病唯一的治疗方法。 X 线平片及 MRI 显示畸形，但无临床症状或症状轻微者，可 
观察随访。临床症状明显且进行性加重、脑脊液循环受阻、领内压增高、 X 线片小•合并衰枢椎脱 
位者是本病的手术适应证。手术可解除畸形对延髓、小脑或上位颈髓的压迫，增建脑脊液循环 
通路，加固不稳定的枕骨脊椎关节等， 


: 、扁平颅底 

扁平颅底 （ platyh ^ a ) 是颅颈区较常见的先天性骨畸形,系指颅前、中、后窝的颅底部位，特 
别是鞍背至枕大孔前缘处，自颅腔向上凸，使颅底变得扁平，蝶骨体长轴与枕骨斜坡构成的颅底 
角度变大超过145%常同时合并颅底凹陷症，多为原发性先天性发育缺陷。 

扁平颅底单独存在时可无临床症状或仅有短颈、蹼状颈等外观。临床诊断主要根据是异常 
的颅底角。颅底角 （basal angle ) 是指颅骨 X 线侧位片卜.由毋根至蝶鞍中心连线与蝶鞍中心向枕 
骨大孔前缘连线所形成的夹角（图19_1)，成人正常值为109° ~145。，平均为132%颅底角超过 
145°对扁平颅底有诊断意义。 

单纯扁平颅底无需治疗. 


▲. 、 小脑扁桃休 卜痛 崎形 

小脑扁桃体下疝畸形又称 Arnold - Chiari 畸形，是一种先天性枕骨大孔区的发育异常,颅后 
窝容积变小，小脑扁桃体、延髓下段及第四脑室下部疝人颈段椎管内，造成枕人池变小或闭塞、 
蛛网膜粘迮肥厚等. 

E 病因及发病机制】 

翁因尚 不清楚, " T 能胚胎第3个月时神经组织生长过快或脑组织发育不良,及脑宰系统 
和蛛 ㈣ 膜 F 腔之间脑脊液动力学紊乱有小脑扁桃休延长 S 延髓下段和第四脑窄 K 部成楔 
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形进入忱 It 人孔或颈椎伢内 ， f ?_ 、迷走、副及古下等后组脑神经和上部颈神经牵拉下移，枕骨 
大孔和领 I •.段椎奸•被填满，_脊 液循环 受阻异致梗阻性脑积水。本病常伴有其他颅颈区畸形， 
如脊髓竹脱膨出、颈椎裂、脊髓空洞症、第四脑室囊肿和小脑发育不全等。 

临床 r . 攸据畸形的特点及轻欺程度可分为 四型: 

1. Chiari I 型小晌扁 桃冰 及下蚓部疝至椎管内，延髓与第四脑室位置正常或轻度下移， 
可合并脊髓令洞疝，一般不作有脊髓脊膜膨出。 

2. Chiari II 型 M 常见，为小_、延髓、第叫脑室均疝至椎管内，第四脑室正中孔与导水管 
粘连狄窄造成梗阻性 M 枳水，多伴有脊髓脊膜膨出。 

3. Chiari III 型 说严取 ，除 II 型特点外，常合并上颈段、枕部脑膜膨出。 

4. Chiari IV 型表现为小脑发 ff 不金，不向下方移位。 

【 临床表现】 

女性多于男性， I 頌多见于儿童与 成人； 11型多见于 婴儿； m 型多在新生儿期 发病； iv 型罕 
见，常于婴儿期发病。 

颈枕部疼痛常为首发症状，伴有颈枕部压痛及强迫头位。随病情进展，可同时出现以下几 
组 症状： 

1- 延髓 、上颈髓受压症状不 N 程度的偏瘫或四肢瘫、腱反射亢进、病理征阳性等锥体束 
征，感觉陴碍及城便障碍。合并脊髓空洞症时可出现相应的症状，如节段性分离性感觉障碍、呼 
吸 W 难及括约肌功能障碍等。 

2. 脑神经、颈神经症状后组脑神经受损可出现耳鸣、面部麻木、吞咽困难及构音障碍等； 
颈神经受损可表现为手部麻木无力、手肌萎缩及枕下部疼痛等。 

3. 小脂 f 症状眼球虛■及步态不稳等。 

4. 慢性高颅压症状头痛、视乳头水肿等。 

【 辅助裣查】 

n 选头颅 mri 检查，矢状位可沾晰育/观 
地显示小脑扁桃休下疝和继发迤肿、脑积水、 

脊髓空洞症等（图1士2)。头颅颈椎 X 线片可 
显乐•枕#大孔区、头颅、颈椎骨的畸形，如颅 
裂、脊椎裂、寰枢区畸形。 

【 诊断与鉴别诊断】 

根据发病年龄、临床表现，尤其是 MRI 影 
像学表现可以明确诊断。 

成与多发性硬化、脊髓空洞症、运动神经 
元病、颈椎病、小脑性共济失调等易混淆疾病 
相鉴別根据本病特征性的 MR 1 表现，很容 
易卜 : j h 述疾病鉴别。 

[ 治疗】 

戶术是治疗 Arnold - Chiari 崎形唯一■的方 
法，其[: I 的是解除压迫5粘连，缓解症状。临 
床症状轻或仅苻颈枕部疼痛、病情稳定者可对 
症治疗并观察，钉梗附性脑积水者需行脑脊液 
分流术 r - 术指征包括:①梗肌性脑积水或颅 
内 IK 增卨;②临冰症状进行性加重，存明显的 
神经系统受损沐征： r •术//法多采川枕骨火 



图19^2小脑扁桃体下疝畸形的 MRI 表现 
T 2 加权像矢状位 M 示小脑扁桃体延长与延髓下段 
成換形纪 i \枕背火孔伽椎管内，合并脊髓空洞疵 ：:.V 
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孔扩大术、上位颈椎板切除术等。 

第二节脑性瘫痪 

脑性雜痪 （cerebral palsy ) 是指婴儿出生前到出生后〗个月内，由于各种原因导致的非进行 
性脑损害综合征，主要表现为先天性运动障碍及姿势异常，包括痉挛性双侧瘫、手足徐动等锥体 
系与锥体外系症状，可伴有不同程度的智力低下、语言障碍及癫痫发作等。本病发病率高，_际 
上脑性瘫痪的发病率为 〜 5%。，我国脑性瘫痪的发病率为1.8%^ ~ 4 %cc 

【 病因及发病机制】 

脑性瘫痪的病因复杂，包括遗传性和获得性。后者乂分为出生前、围生期和出生后病因等， 
部分患儿找不到明确的病因。我国脑性瘫痪多发生于早产、低出生体重、产时缺氣窒息及产后 
黄疸的婴儿。 

1. 出生前病因 包括胚胎期脑发育畸形，孕妇妊娠期间重症感染（特別是病#感染)、严重 
营养缺乏、外伤、妊娠毒血症、糖尿病及放射线照射等，影响了胎儿脑发育导致永久性的脑损宵。 

2. 围生期病因 早产是脑性瘫痪的确定病 因; 分娩时间过长、脐带绕颈、胎盘早剥、前置胎 
盘致胎儿脑 缺氧; 产伤、急产、难产、出血性疾病所致的颅内 出血; 母子血型不合或其他原因引起 
的新生儿尚胆红索血症所致的核黄追等均引起本病。 

3 •出 生后病因 包括中枢神经系统感染、中毒、头部外伤、严重窒息、心跳停止、持续惊厥、 
颅内出血及不明原因的急性脑病等。 

4. 遗传性因素 一些脑瘫患儿可有家族性遗传病史。父母近亲结婚以及在家族中出现脑 
瘫、智力障碍或先天性畸形者，幼儿发生脑瘫的几率增高。 

人体正常肌张力调节及姿势反射的维持有赖于皮质下行纤维抑制作用与周闱 I a 类传人纤 
维易化作用的动态平衡。当脑发育异常使皮质下行纤维束受损时，下行抑制作用减弱，周围传 
入纤维的兴奋作用相对增强，导致痉挛性运动障碍和姿势异常。感知能力如视、听力受损加重 
患儿的智力发育 低下; 基底核受损可导致手足徐 动症; 小脑损害可发生共济失调等。 

【病理】 

脑损害可广泛累及大脑及小脑，以弥漫性大脑皮质发育不良或萎缩性脑叶硬化较为常见， 
皮质和基底核有分散的大理石样瘢痕 病灶; 其次为局限性病变，包括局限性白质硬化和巨大脑 
穿通畸形。肉眼可见脑回变窄、脑沟增 宽等; 显微镜下可见皮质各层次的神经细胞退行性变、神 
经细胞减少、内质萎缩、胶质细胞增生等。 

病理改变可分为两类 :一是 出血性损害，如室管膜下岀血或脑室内出血，多见于妊娠不足32 
周的未成熟胎儿，可能因为此期脑血流 M 相对较大，血管发#不完善 所致; 二是缺血性损害，如 
脑白质软化、皮质萎缩或萎缩性脑叶硬化等，多见于缺氧窒息的婴儿。 

【分 类】 

脑性瘫痪的病因、病理和临床表现笈杂多变，分类方法也繁多 ： 

根据病因、病理可 分为： 

1. 早产儿基质 （室管膜 F ) 出血 [ matrix (subependymal ) hemorrhage in premature infants j 是 
大脑半球孔水平尾状核附近部位出血，位于室管膜下细胞生发基质中，常累及双侧且不 
对称。常见于胎龄 2() 〜35周的低体重旱产儿，生后数 U 迅速出现脑功能障碍，呼吸窘迫，伴发绀、 
吸吮不能,可见肉 I '膨出及血件脑脊液，常于数 H 内死亡。 

2. 脑性痉挛性双侧瘫 （ Little 病 ） Liule ( 1862平）最早提出缺氣一缺血件脑病的概念，后称 
Liule 病脑性瘫痪包括截瘫、双侧瘫、四肢_、偏_和假件延髓性麻痹等类沏。其中，双侧瘫是 
指下肢 较重的 四肢瘫。 
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3. 进展性运动异常可以包括婴儿偏瘫、截瘫和四肢瘫，先天性和后天性锥体外系综合征， 
先天性 炖济 火调，先天性弛缓性瘫痪,先天性延髓麻痹等类型。 

按肌紧张、运动姿势好常症状可 分为: 

1. 痉挛型 M 多见、 

2. 强 M 

3. 不随: S 运动型 

4. 并济 失调铟 .. 

5. 肌张力低下沏： 

6. 浞合 ® L 

【临痃表现】 

私 iW 駿多，临床衣现各异.多数病例在出生数月后家人试图扶起吋才发现异常。严重者出 
生后数日内即可出现 吸吮闹 难、角弓反张、肌肉强直等症状。 

■性瘫痪的士:要临床表现是运动障碍，主要为锥体系统损伤所致，可并发小脑、脑干以及脊 
髓等损伤、表现为不同程度的_痪、肌张力增高、腱反射亢进和病理征阳性等。患儿可伴有癫 
痫发作、视力障碍、听力障碍、行为舁常及认知功能异常等。症状体征随年龄的增长可能会有所 
改茜， 是脑 性_痪区別于其他遗传代谢疾病的临床特点。 

1. 痉挛型是脑_中最常见和®典沏的类型，约占脑瘫患儿的60%〜70%。包括截瘫型、四 
肢瘫:型、偏確型和双侧_型。为大脑皮质运动区和锥体束受损所致。主要表现为肢体的异常痉 
挛，下肢痉挛表现为剪刀步态，足内翻或外翻，膝关节、髋关节屈曲挛缩等 I 匕肢可 呈拇指内收、 
指关 d 曲、前臂旋前、肘屈曲等异常体位。严重者四肢强直，常伴有智能低下、情绪及语言障 
碍和働:痫等牵张反射亢进是痉挛型的特点.临床检查可见锥体束征。 

2- 强直型四肢呈偎硬状态，牵张反射亢进突出，做被动运动时四肢屈伸均有抵抗，常伴有 
智能、情绪、访言等障碍以及斜视、流涎等。此型实际上是严重的痉挛型的表现。 

3•不随意运动型义称手足徐动症，约占脑性瘫痪的20%。表现为难以用意志控制的四肢、 
躯1 1 或颜而舞蹈样和徐动样的不随怠运动，有时伴有言语障碍。见于新生儿窒息、核黄疸者，病 
变累及蕋底核、小脑齿状核等锥体外系。 

4. 共济失调型约占脑性瘫痪的5%。以小脑功能障碍为主要特点，表现为眼球爲颤、肌 
张力低下、肌肉收缩不协调、步态不稳等。走路时躯干不稳伴头部略有节律的运动(蹒跚步态)。 

可伴心先大性白内障、智能障碍及感觉异常等。 

5. 肌张力低下型又称弛缓型。表现为躯干和四肢肌张力明显低下，关节活动幅度过大， 
运动障碍严:歌，不能竖颈和维持直立体位等，常伴有智力和语言障碍。 

6. 混合型脑性瘫痪各沏的典型症状混问存在者，称为混合型。 

[ 辅助检查] 

头颅 MKI , CT 检查可以了解脑瘫患儿颅内有无结构异常。脑电图对确定患儿是否有合并 
癫痫及合并癫痫的风险具有 意义； 脑诱发电位可发现幼儿的视听功能异常。这些检查有助于明 
确病因，提供确诊依据，判断预后和指导治疗。 

[ 诊断及鉴别诊断】 

冃前尚缺乏特异性的诊断指标，主要依靠临床症状和体征、、 

我 N (1988 斗:）小儿脑性瘫痪会议拟定的诊断标准足 ： 

1. 婴儿期出现中枢性痛痪。 

2- 伴有智力低下、言语障碍、惊厥、行为异常、感知障碍及其他异常。 

3- VS 除外进行性疾病所致的中枢性瘫痪及正常小儿一过性运动发#落后。 

心以 K 情况应高度替惕脑性瘫痪发生的 可能: 
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1. 早产儿、低出生体重儿、出生时及新生儿期严電缺氧、惊厥、顿内出血及核黄疯 等： 

2. 精神发育迟滞、情绪不稳、易惊恐等。 

3. 运动发育迟缓，有肢体及躯干肌张力增高和痉挛的典型表现。 

4 . 锥体外系症状伴双侧耳聋及上视麻痹。 

位注意与以下疾病鉴别： 

1 . 遗传性痉挛性截瘫 本病多有家族史，儿童期起病，缓慢进展，双下肢肌张力增商、腱反 
射亢进、病理征阳性、可有弓形足畸形，但无智能障碍。 

2. 共济失调毛细血管扩张症 又称 Lmiis - Barr 综合征，常染色体隐性遗传，进行性病程。 
除共济失调、锥体外系症状外，还可有眼结膜毛细血管扩张，平胎蛋 A 显著升 A 等特异性表现。 

3. 小脑退行性病变 共济运动障碍的表现随年龄增氏而加剧可帮助鉴別。 

4. 婴儿肌营养不良 可有进行性肌萎缩和肌无力 。 进行性肌萎缩伴古体肥大、肝脾增大应 
考虑糖原 C 积病。 

【 治疗】 

尚无特别有效的疗法。可釆取物理疗法、康复训练、药物治疗和手术治疗等降低痉挛肌肉 
的肌张力、改善运动功能。智力正常的患儿通常预后较好。癫痫频繁发作可致脑缺氣而使智力 
障碍加重，预后较差。 

1. 物理疗法和康复训练 

⑴一般治 疗:加 强护理，注意营养及卫生。根据患儿现有能力制定康复方案积极康复训练， 
达到最大限度的功能改善。言语障碍及智能不金者加强语言和文体音乐训练，以提高 智能; 运 
动障碍进行理疗、体疗、按摩，以改善患肢的运动功能。 

(2) 康复治 疗:方 法主要有下列5 种： 

1) 家庭康 复:包 括正确的卧姿、抱姿、运动训练、头部稳定性、翻身、坐位、爬行、跪立、站立、 
行走、语言等训练。 

2) 特殊教育 :在特 殊学校、福利院、康复机构中，对不 能适成 正常学校教学环境的脑瘫儿童 
进行特殊的教育康复形式，将医疗、康复、教育、抚养等融于一体。 

3) 引导式 教育: 是一种集体的、游戏式的综合康复方法，患儿通过认识和感觉交流的方式， 
接受到日常生活中的各种刺激，逐渐形成功能性动作与运动。 

4) 感觉整合 训练: 是指人体器官各部分将感觉信息组合起来，经大脑的整合作用，对身体内 
外知觉作出反应。 

5) 音乐治 疗:可 以提高患儿的四肢协调能力、语言表达能力以及对学习的兴趣和积极性。 

2. 药物治疗 疗效有限。主要是对症治疗，如癫痫发作者可根据不同类型给予相应怡当的 
抗癫痫 药物; 下肢痉挛影响活动者可试用苯海索、巴氯芬等肌肉松弛药物降低肌张力。近年来， 
肉毒素注射治疗痉挛性脑瘫，能很快缓解肌肉痉挛，降低肌张力。同时，还可应用促进脑代谢的 
脑神经细胞营养药物，以利于患儿神经功能的恢复。 

3. 手术治疗 

(1) 选择性脊神经后根切断术 （selective posterior rhizotomy , SPR )： 其治疗机制为选择性切断 
肌梭传人神经 I a 纤维，阻断脊髓反射环路解除肌痉挛乱不再复发，而肌张力的降低并不影响 
运动功能。手术最佧年龄为2〜6岁，以痉挛性脑瘫、智力接近正常、肌张力在3级以上，并保持 
一定的肌力和运动功能者为宜。术后坚持康复训练是治疗成功的基本条件。 

(2) 蛛网膜下腔持续注人巴氣芬 （continuous intrathecal hariofen infusion ， C 1 BI ): 用于治疗疼 
孪性脑 _ 其机制为巴氣芬与脊髓灰质细胞的 GABA - R 受体结合，阻止兴奋性神经递质的释放， 
从而减少运动神经释放兴奋性冲动，抑制脊髓反射，消除肌痉挛。对不宜或不摻受 SPR f •术者 
叫应用 （〕 IBi 治疗， 
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(3) 矫形外科乎 术： 对于因关节诞挛缩而岀现的不易改变的关节畸形及肢体痉挛，经长期治 
疗运动能力改#不大者可行肌腱切开、移植或延长等矫形手术，以恢复肌力平衡、松解痉挛软组 
织和稳定关： 

第三节先天性脑积水 

先大件脑积水 (congenital hydrocephalus ) 也称婴儿脑积水，是由于脑脊液分泌过多、循环受 
阻或吸收障 W •，在脑室系统和 蛛网膜 下腔内不断积聚增长，继发脑室扩张、烦内压增高和脑实质 
萎缩等。婴儿 W 颅缝尚未闭合，头颅常迅速增大。 

【病因及分类】 

先天性脑积水的常见病因有 Chiari 畸形 D 型、遗传性导水管狭窄畸形、胎内已形成的后颅： 
窝肿瘤与脉络丛乳头状瘤及产后感染如弓形虫病等。 

临床分为交通性脑积水和阻塞性脑积水两类。 

1 . 交通性脑积水 (communicating hydrocephalus ) 脑脊液能从脑室系统至蛛网膜下腔，但脑 
脊液分泌过多或蛛网膜吸收障碍： 

2. 阻塞性脑积水 (obstructive hydrocephalus ) 脑脊液循环通路上的某一部位受阻所致的 
脑积水，多伴有脑室扩张。大多数先天性脑积水为阻塞性脑积水。常见病因为先天性导水管 
狭窄畸形 （ 中脑导水管狹窄、分叉、中隔形成或导水管周围胶质增生)、第四脑室侧孔闭锁综合征 i 
( Dandy - Walker 综合征)、小脑扁桃休 F 疵 ( Arnold - Chiari 崎形）和 Galen 大静脉崎形等。其他如月凶 
膜脑膨出、脑穿通畸形、无脑回畸形等也可并发脑积水。 

【病理】 

脑积水病理特点是脑室扩张，可表现为第二脑室以上或侧脑室的扩张，也可以是全脑室系 
统的扩张。脑实质 M 长期受 H 变薄，脑回平坦，脑沟消失，脑白质萎缩明显，拼胝体、基底核及四 
教体最易受到损害。 

【临床表现】 

早期可不影响患儿的生长发育，晚期可见生长停滞，智力下 
降。部分患儿脑积水发展到一定时期自行停止进展。主要临床表 
现 如下： 

1. 头颅形态异常头围异常增大是本病的最重要体征。患 
儿头颅过大与躯干生长比例不协调，呈头颅大、颜面小、前额突出、 

下颌尖细的容貌（图19-3)。若头部过亟，颈部难以支撑，表现为垂 
头，通常不能坐或站立。 

2. 颅内压增高婴儿期的颅缝 未闭对 颅内压力有一定的缓 

冲作用，但随着脑积水的进行性发展内压增高及静脉回流受阻 019 _ 3 先大 ■阶 

征象显现，前肉扩大、张力高，颅缝裂开，头皮静脉明显怒张，精神出儿头硕•大、额面小屬额突 
萎靡、烦躁不安、尖声哭叫等，严重者出现呕吐或 昏睡。 颅骨变薄，下颂尖细 i 囟扩大、头皮 
头发稀少， M 特殊头形，叩诊时可出现破壶音 （ MacEwen 征)。 静脉怒张、双眼球下旋、上部 

3 . 神经功能障碍如果第三脑室后部的松果休侧隐窝扩巩脱撻遥，呈“落[]征” 

张叫 j 显， ffi 迫中脑顶盖部可出现眼肌麻癖，类似帕里诺综合征 

( Parinauc ! symlrome ), 表现为双眼球下旋， k 部巩膜暴亂眼球下半部被下眼睑遮盖，称之为“落 
H 征”，是先天件脑积水的特有体征。展神经麻痹也较常见、、晚期患儿出现生 K ： 停滞，智力下降， 
嗅觉、视乃减退，严_歌#¥痉挛性瘫痪、共济失调和占大脑强直。 
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[辅助检查] 

1. 头围测量头围显著增加，可为正常 
同龄儿头围的数倍。头围测量一般测三 个径： 

①周 径： 为最大头围，自眉间至枕外粗隆间。 

正常新生儿头周径为33〜 35 cm ， 出生后头6个 
月每月增加 L 2 〜 1.3 cm 。 ②前 后径： 自眉间沿 
矢状线至枕外粗隆连线的长度。③横径 :两耳 
孔经前 S 连线。 

2. 影像学检查①头颅平片 :颅腔 扩大， 

颅骨变薄，颅缝分离，前后肉 扩大。 ②头颅 
CT : 梗阻性脑积水可见脑室系统扩大，脑实质 
显著 变薄; 交通性脑积水时鞍上池等基底池增 
大，额顶区蛛网膜下腔增宽。脑室周闹钙化常 
提示巨细胞病毒感染，脑内广泛钙化常为弓形 
虫感染。③ MRI 检 查:可 以清晰地从冠状面、 

矢状面和横断面显示颅脑影像，发现畸形结构 
和脑室系统阻塞部位，为明确脑积水的病变 
部位与性质提供了直接的影像依据^如侧脑 
室额角膨出或呈圆形 ( 冠状面)、三脑室呈气球 
状、胼胝体升高（矢状面)等（图 19-4), 

【 诊断及鉴别诊断】 

根据婴儿出生后头颅明显快速增大、前刚广大或膨出、特殊头别、®内压增高症状、落 H 征、 
叩诊破壶音以及头围测量明显增大等诊断不难。头颅 CT 、 MRI 检查可确诊本病并 m 『进一步明 
确病因。 

本病应注意与以下疾病如巨脑症、佝偻病、婴儿硬膜下血肿等相鉴別： CT 或 MRI pJ * 帮助明 
确诊断。 

【治疗】 

本病的治疗包括手术治疗和药物治疗，以手术治疗为主。作好产前诊断和选择性终止妊娠， 
可以降低本病的发病率。 

1. 手术治疗是主要治疗手段，尤其是对有进展的脑积水更应手术治疗，包 括： 

⑴病因 治疗: 解除梗阻的病因是理想的治疗方法，可釆用大脑导水管成形术或扩张术，第 
四脑室正中孔切开或成形术，枕骨大孔先天性，形者可作颅后窝及上颈椎椎板切除减压术等。 

(2) 减少脑脊液 形成: 如侧脑室脉络丛切 g 术等。 

(3) 脑脊液分流 术：常 采用侧脑室颈内静脉分流术、侧脑室腹腔分流术及侧脑室心房分流 
术等。 

2. 药物治疗主要用于减少脑脊液的分泌或增加体内水分的排出，一般作为暂时对症或手 
术治疗的辅助治疗,不宜长期使用。首选乙酰唑胺,可抑制脑脊液分泌，但此药可引起代谢性酸 
中毒; 亦可选用高渗脱水药物与利尿药物，如卄露醇、呋塞米等,降低颅 内压; 对有蛛网膜粘连者 
可试用糖皮质激素。 



图 19-4 先天性脑积水 MRI 表现 
双侧侧脑室叨 ® 扩大，额角 fll 枕角膨出 N 钝， 
脑实质变薄，脑沟变浅 


(汪凯) 


记 
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思哲题 


1. w 么对泠症的:: sn 

育啲些？其 x 线诊断依据是 什么？ 

丄 的 

v ]* 高平颅底的诊纤有何念义? 

.\nu'Kl-C 'iihin 

的:: S 來良 ii 有％些？其 MRI 特征是什么？ 

七 ， L : Y 、 % ■: - r ； U ： ：'r {:: J 

:冶哏特点是汁么V 

5 . 尺性临积 孓有 

些: :S 來特点 V 泠対依据是什么？ 
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概 述 

睡眠占人生1/3的时间，是维持机体健康必不可少的生理过程,只有在具有良好睡眠的基•础 
上才能更好地保证生活质量、完成各种社会活动。引起睡眠障碍的原因很多，包括生理、心理、 
环境因素、精神疾病、躯体疾病以及在治疗疾病的过程中所用的药物等。常见的睡眠障碍性疾 
病有失眠症、阻塞性睡眠呼吸暂停综合征、不安腿综合征、发作性睡病、 Kleine - Levin 综合征、梦 
游、夜惊及夜尿症等。 

【睡眠的生理】 

人类正常睡眠分两个时相，即快速眼动相 （rapkleye movement , REM ) 和非快速眼动相 （ non - 
rapid eye movement , NREM ) Q 睡眠开始首先进入 NKEM ，经过一段时间后进入 RKM ， 在整个睡 
眠周期中 NREM 和 REM 睡眠交替进行 ，一 般每夜4〜6个交替周期，其中 NREM 占75% 〜 80%， 
REM 睡眠占20%〜25%。根据睡眠深度和脑电图慢波程度, NREM 可分为 4 期，由浅入深依 次为： 

1 期（入睡期)、 2 期（浅睡期)、 3 期（中度睡眠期)、 4 期(深度睡眠期)，也称为慢波睡眠。多导睡眠 
阁 ( polysomnogram , PSG ) 是诊断睡眠障碍的较客观证据，主要记录以下指标：眼动电图 （ KOG )、 
脑电图 （ EEG )、 肌电图 （ EMG )、 心电图 （ ECG )、 n 舁气流、胸腹运动、体位、氧饱和度等。 EEG 可由 
不同频率的脑波组 成:包 括慢波 (0 〜 1 Hz )、 8 (1 〜 4 Hz )、 0 (4 〜 7 Hz)、a (7 〜 11 Hz )、 a (11 〜 14 Hz)、h 
(14 〜 20 H Z )、p 2 (20 〜 35 Hz ) 及 7 (35 〜 60 H Z )。 此外，纺锤波及 K - 复合波提示2期睡眠或慢波的开始。 
NHEM 的特征是全身代谢减慢、对外界的反应减少， EEG 出现慢波、纺锤波及 K - 复合波， KM (; 显 
示肌肉活动 减少; REM 的特征是自主神经不稳定，肌张力进一步降低，各种感觉功能明显减退， 
EEG 表现与 NREM 1 期相似、出现快节律波夹杂有锯齿状波和 0 波， EOG 出现各方向的快速眼 
动， EMG 中肌肉活动减少或消失，此期易出现血流动力学异常。 

控制睡眠的解剖结构有网状上行激活系统、屮缝核、孤朿核、蓝斑、丘脑网状核、下6脑及额 
叶眶面皮质等。与睡眠有关的神经递质有乙酰胆碱、多巴胺、5-羟色胺、肾上腺素、7-鉍基丁酸 
等。各种原因造成这些解剖结构的破坏和递质传递功能障碍均能导致睡眠障碍。 

第一节失眠症 

失眠症 ( insomnia ) 是 以入睡 和（或） 睡眠维 持困难所致的睡眠质 M 或数盘达不到正常生理洁 / 
求而影响白天社会功能的-种主观体验，是最常见的睡眠障碍性疾患。失眠症的患病率很高， 
欧美等围家患病率在20%〜30%.，在屮国香港进行的一项研究发现，失眠的发病率在5.9%左右 c 

【诊断】 

H 前国际 h 对失眠症诊断有三个标准，即美_睡眠医学学会 （ AASM ) 制定的 睡眠障 碍_际 
分类 （international Classification of Sleep Disorders ， ICSI >2)、 美国精神病学会 （ AP /\) 制定的《精 
神障碍诊断和统计手册》第4版 （Diagnosis and Statistical Manual ,4 th edition , DSM - I \ ; ) 及肚界 [也 
牛.组织 （ WHO) 制定的疾病的 _ 际分类 （International Classification of Diseases , lOlh erlition , I (: D - 
10) 根据_际标准， 1 調内制定 f 中 M 精神障碍的分类诊断标准 (Chinese Classification of Mental 
Disorders , 3 ih edition , ). 各个诊断标准不尽相 N ， fU 有以卜共 l rl J 点： 
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1. 患者主诉有失眠包括入睡困难（卧床30分钟没有入睡)、易醒、频繁觉醒(每夜超过2 
次）、多梦 、甲 •醒或®后再次入睡超过30分钟，总睡眠时间不足6小时。有上述情况1项以上，同 1 
时忭有多梦、醒 A 7 冇头昏、乏力等不适症状。 

2. 社会功能受损 A 天有头昏、乏力、精力不足、疲劳、昏昏欲睡及注意力不集中等症状，严 
m - 者出观认知能力下降从而影响1 :作和学习 。 

3. I :述怙况每周至少3次，持续至少1个月。 

4. 排除各种神经、精神和躯沐疾病导致的继发性失眠。 | 

5. PSC ； 作为失眠的客观指标，睡眠潜伏期超过30 分钟; 实际睡眠时间每夜少于6 小时; 夜 1 
间觉醒时间超过30分钟。 

根据失眠持续时间将失眠分为短暂性失眠 （1 周内)、急性失眠 （1 周至1个月）、亚急性失眠 
0~6个划 ） 和慢性失眠（持续6个月以上)。一般短暂性失眠多由于各种原因引起，如短暂性精 ！ 
神因尜、环境因素及时差等原因，这些原因的失眠症经过一段时间的调整可以完全恢复。长期 1 
失眠多 「 h 于心理因索、长期从事夜班、生活不规律及长期饮酒等因素导致。 

【治疗】 

失眠症的治疗包括非药物治疗和药物治疗。 

1. 睡眠卫生教育和心理治疗首先让患者了解一些睡眠卫生知识，消除失眠带来的恐惧， 
养成良好的睡眠习惯，合理安排睡眠时间。尽 M 不要饮酒,午后和晚间不要饮茶或含咖啡因的 
饮料。多做一些体育活动。对于比较严重的失眠患者可进行睡眠行为的控 制:有 睡意时方上床 
睡觉； 不要在床上做与睡眠无关的事如看书、看电视等；白天尽量不要 午睡; 睡前2小时避免做丨 
剧烈的休育运动，如果 h 床后15〜20分钟仍未人睡则起床到另外房间做一些其他事情，有睡意 
时再 回； 无论在 夜间睡 眠多久，早层应定时起床等。此外睡前适当进食可以帮助人睡。其他还 
有一些物理疗法，如磁疗、超声波疗法、音乐疗法、推拿、按摩和针灸等疗法。 

2. 药物治疗由于睡眠药物多数长期服用会有药物依赖及停药反弹，原则上使用最低有效 
剂 M 、间断给药（每周2〜4次)、短期用药（常规用药不超过3〜4周)、减药缓慢和逐渐停药(每天减 
掉原药的25%)。 

治疗失眠症的药物包括第一代巴比妥类、第二代苯二氮萆类及第三代非苯二氮萆类。巴比 
妥类目前很少用于失眠症的治疗，仍有使用的是司可巴比妥。苯二氮罩类药物是目前使用最广 
泛的催眠药，此类药物可缩 M 人睡时间、减少觉醒时间和次数、增加总睡眠时间，是安全性、耐受 
性较好的催眠药。缺点是比较容易形成药物依赖、停药反跳和记忆力下降等，但一般短期使用 
不会出现药物依赖。此类药根据半衰期氏短分为3 类:① 短效类(半衰期 <6小时) :常用 的有三 
唑仑、咪达唑仑、去羟西泮、溴替唑仑等，主要用于入睡困难和醒后难以 入睡; ②中效类(半衰期 
6 〜 24小时) :常用 的有替马西泮、劳拉西泮、艾司唑仑、阿普唑仑、氣氮平等，主要用于睡眠浅、易丨 
醒和 巖起需 要保持头脑清 醒者; ③长效类(半衰期24小时以 上): 常用的有地西泮、氣硝西泮、硝 
基西泮、氟硝西泮、氟西泮等，主要用于早醒。长效类起效慢，有抑制呼吸和次日头昏、无力等不 
良反应。 

新型非笨二氮草类催眠药包括佐匹克隆 ( zopiclone )、 f 坐批姐 ( zolpidem ) 和扎来普隆 ( zaleplon ) 

等。这类药物具有起效快、半衰期短、次晨没有宿醉症状、药物依赖和停药反跳少等优点，是目 
前推荐为治疗失眠的••线药物。 

其他药物如褪黑激素、抗焦虑药物、抗抑郁药物、屮药等对失眠症也有一定的疗效。 

第二节发作性睡病 


发作性睡病 （muTolepsy ) 是一种原因不明的慢性睡眠障碍， l |( ii 床 h 以不可控制的病理性 
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睡眠、猝倒发作、睡眠瘫痪和睡眠幻觉四大主征为特点。发病率各国报道不一，欧美大约为 
0 . 2 %c 日本为1%。〜5知，以色列仅为0.002知，我国目前没有该病的流行病学资料： 

【病因】 . 

H 前仍不清楚，但有遗传易感倾向，少数报道有逐代传递倾 向:患荇的一 级亲屈中忠病 
危险是正常人的10〜40倍。易感基因位于6号染色体上的 人白细 胞抗原 （ HLA ) 等位基因 
DQA 1*0102、 DQB 1*0602、 DRB 1*1501: DRBP 1501 与某些自身免疫疾病有关，也有人认为发作 
性睡病是一种自身免疫性疾病,但这一观点有待于进一步证实 3 

此外，情绪、压力、疲劳、过饱等也是发作性睡病的诱发因素。 

【发病机制】 

发作性睡病的病理生理学基础是 REM _眠异常，即在觉醒时插入了 REM 睡眠。研究表明， 
脑干的某些区域与 REM 睡眠的调节有关，蓝斑的去甲肾上腺素能神经元和中缝背核的5-羟色 
胺能神经元在 REM 睡眠和 NREM 睡眠转换中起重要作用，分别被称为 KKM “开”和“关”神经元。 
发作性睡病与“开”和“关”神经元之间的功能失衡有关。此外 “ REM - 开”神经元不仅对 REM 
睡眠有启动作用，而且有侧支投射经延髓到脊髓来抑制运动神经元，造成 肌肉瘫 痪，形成猝倒发 
作 c 其他一些活性物质也参与了 KEM 的调节，特别是多巴胺能神经元能促使觉醒。 

近年来，食欲素 ( orexin ) 与发作性睡病的关系令人膶目。食欲尜是下丘脑的食欲素能神经 
元分泌的•种神经肽。脑脊液中食欲素水平 降低可 能是发作 性睡病 的一项敏感及特异的指标。 

【临床表现】 

临床以病理性睡眠、粹倒发作、睡眠瘫痪 、睡 眠幻觉及自动行为为要表现。通常于 10-3() 
岁起病，很少在5岁以前和50岁以后发病，男、女发病率差别不大。 

1 • 病理性睡眠 也称为白天过度嗜睡症 （excessive daytime sleepiness , EDS ), 是发作性睡病 
的主要症状，表现为白天突然发生不可克制的睡眠发作，可以发生在静息时，也可以在一些运动 
如上课、驾车、乘坐汽车、看电视等情况下发生，甚至在吃饭、走路、洗澡时都可能发生。 睡眠持 
续时间从几分钟到数小时不等。与正常人疲劳时的睡眠不同，它不能被允分的蹄•眠所完全缓解。 
随着时间的推移或年龄的增长,症状可以减轻但不会消失。患者可以出现反应能力下降、记忆 
力减退，严重时可以出现失眠、易醒、烦躁、焦虑及抑郁等症状。 

2. 猝倒发作 是本病的特征性症状，具有诊断价值。出现于病理性睡眠之后的数月到数年， 
表现为在觉醒时突然躯体随意肌失去张力而摔倒，持续几秒钟，偶可达几分钟，无意识丧失，这 
与癫痫的失神发作不同。大笑是最常见的诱 W ，生气、愤怒、恐惧及体育活动也可诱发。 

3- 睡眠瘫痪 发生于刚刚入睡或刚觉醒时数秒钟到数分钟内，表现为肢体不能活动，不能 
言语，发作时意识清楚，患者常有濒死感，这种发作可以被轻微刺激所终止。 

4. 睡眠幻觉 此症不常见。出现于睡眠到觉醒之间的转换过程中，也可发生于睡眠开始时。 
幻觉内容包括视、听、触觉的成分，常常有类似于梦境般的稀奇古怪的内容。 

此外，36%〜63%的发作 性睡病 患者可产生自动行为，即患者在看似清醒的状态下出现漫无 
目的的攀调、重复的动作，耑与癫痫复杂部分性发作和失神发作相鉴别。其他症状可有 睡眠时 
不自主肢体运动、夜间睡眠不安、〖己忆力下降等。有些患者伴有肥胖，需与青少 年嗜睡 贪食症 
( Kleine - Levin 综合征）鉴别. 

【诊断】 

f - i 前发作性睡病的诊断标 准为： 

1. 嗜_或突然感觉肌无力， 

2. n 天频繁小睡或突然进入睡眠的症状持续至少3个月 

3. 猝倒发作 

4. 相关症状还包 括睡眠 瘫換、睡眠幻觉、向动行为、夜间频繁觉醒。 



第二十章睡眠障碍 


5. PSG 证实下述一项以上睡眠潜伏期<10 分钟; REM 睡眠潜伏期 <20 分钟; 多次小睡 
潜伏期实验 （ MSIT ) 平均潜伏朗 <5 分钟； 出现两次或两次以上睡眠始发的 REM 睡眠。 

6. 1 ILA 杯^则证多‘ DQB 1*0602 或 DR 2 阳•性:> 

7. 临床症状不能用躯体和精神方而疾病解释。 

8. 吋以 汴有其他睡眠障碍，如周期性肢体运动障碍或中枢性或外周性睡眠呼吸暂停，但不 
足以引起以 h 症状的主要原 因：* 

I :述8项屮如符合第2和第3两项，或符合1、4、5和7项，均可诊断。 

【 鉴别诊断】 

沴断发作性睡病时耑与下列疾病相 鉴别： 

1 . 特发性睡眠过多症常缺乏与快速眼动睡眠相关的表现，如发作性猝倒、睡眠瘫痪、入睡 
前幻觉等， X 发作性睡病的多次小睡潜伏期试验表现 3 

2. Kleine - Levin 综合征为一种原因不明的青少年嗜睡贪食症。周期性发作性睡眠过多， 

I 咖 K 吋间过长，可持续数天到数周，常有醒后兴奋、躁动、冲动等精神 症状; 伴善饥多食。每年发 
作可达3〜4次，起病多在10〜20岁.男性较多，成年后可自愈。 

3. 复杂部分性癫痫发作由于 50 % 左右的发作性睡病患者可出现自动行为和遗忘，容易 
被误诊为癫痫。_痫没有不可控制的睡眠和猝倒发作，多导睡眠图有利于鉴别。 

4. 其他还〗要与低血糖反砬性发作 性睡病 、低血钙性发作性睡病、脑干肿瘤所致的发作 
性睡病鉴別。 

【治疗】 

发作性睡病患者首先 gH 呆持生活规律、养成良好的睡眠习惯、控制体重、避免情绪波动、白 
天有意安排小憩以减轻症状。其次，应尽 M 避免较有危险的体育活动，如登山、游泳、驾车及操 
作机械等。同时还要对患者进行心理卫生教育，特别是青少年患者，容易造成较大的心理压力， 
故 /、 V : 加强对本病的知 I 只普及。 

药物治疗包括传统的中枢兴奋剂和新型中枢兴奋剂。 

传统的屮枢兴奋剂有苯內•胺 （ amphetamine ，安非他明)、哌甲醋 （ methylphenidate , 利他林)、马 
吲嗯 mazindol )和闪莫林 ( pemo line ) 等。这类药物能促进突触前单胺类递质的释放和抑制再摄取， 
也能增强食欲素的兴奋作用。但这类药物不良反应较大，特别是长期使用容易产生药物耐受和 
成瘾，使用时应予以注意。 

H 前比较推崇的是新刻中枢兴齑剂-莫达非尼 ( modafiniDo 该药主要是通过激活下丘脑 

觉醒中枢，兴奋下丘脑食欲素能神经元等一系列过程达到催醒作用。既能使患者白天摆脱睡意 
的纠缠，又不会出现笄常兴奋等不良反应。常规剂觉为每日200〜 400 mg ， 服药后2〜3小时血药 
浓度达到高峰，半衰期10 〜 12小时。但该药对猝倒发作疗效不肯定。对猝倒发作疗效较好的是 
二环类抗抑郁药，如 丙米嗪 及普罗 替林， 但这类药物不良反应较多。近来许多学者采用新型抗 

抑郁药-选择性5-羟色胺再摄取抑制剂 （ SSK 1) 和(或）肾上腺索再摄取抑制剂 ( SNRI ) 治疗 

猝倒症，不良反应小，但疗效较三环类抗抑郁药差。 

其他药物还有左旋多巴及单胺氧化酶抑制剂司来汽兰 CselegilimO 对提高觉醒度也有一定 

的疗效。 

【预后】 

本病多数是持续终生，一部分患者也可随年龄增长逐渐有所减轻。 


第三节阻塞性睡眠呼吸暂停综合征 

睡眠呼吸暂停综合征 Uleep apnea syndrome ， SAS ) 也称为睡眠呼吸暂停低通气综合怔 （sleep 


t . ')1 
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apnea hypopnea syndrome ， SAHS )， 是指在每晚的睡眠中，反复出现呼吸暂停和低通气次数30次 
以上，或平均每小时呼吸暂停和低通气次数4次以上，通常用呼吸紊乱指数 （respiratory distress 
index ， RDI ) 或呼吸暂停低通气指数 （ apnea-hypopnea index , AHI ) 表小‘。睡眠呼吸暂停是指在睡 
眠状态下，口、鼻气流停止至少在10秒以上为1次呼吸暂停。睡眠低通气是指口、鉍气流低于 
正常30%以上并伴有4%以上的氧饱和度下降或口、鼻气流低于正常50%以上， M 时伴有3% 
以上的氣饱和度下降。 SAHS 包括由呼吸中枢病变引起呼吸暂停和由气道解剖结构变化引起 
的呼吸暂停，前者是由于各种原因的病变累及或直接影响到延髓的呼吸中枢，不在本节叙述范 
围； 而后者是本节重点描述内容，临床上通常称为阻塞性睡眠呼吸暂停低通气综合征 ( ohstmr.tive 
sleep apnea hypopnea syndrome , OSAHS ) 0 OSAHS 是常见的临床疾病，成人发病率约为4% 〜 7 %， 
男性发病率高于女性,发病率随年龄增高而增加。 

[ 病因及危险因素】 

主要危险因 素有: ①年龄 增大; ②男性,因其气道较女性 狹长; ③肥胖及颈 I 剌增 粗; ④敁咽部 
疾病和气道解剖异常，如扁桃腺及腺样体肥大、舄中隔偏曲、下颌后移、小下 颌等; ⑤长期大 M 饮 
酒及服用镇静 药物; ⑥内分泌疾病，如甲状腺功能减退及肢端肥大 症等; ⑦遗传体质和遗传疾病 
也明显影响该病的发生和发展，例如 Treacher - Collins 综合征、 Down 综合征、 Apert 综合征、软骨 
发育不全等。 

[ 发病机制] 

OSAHS 的病变部位主要在咽部，咽腔的大小主要靠咽部肌肉的收缩来调节。咽部肌肉与躯 
干骨骼肌比较，肌纤维少、血供丰富、收缩迅速，可使咽腔开放， m 容易疲劳，由清醒转为睡眠吋 
肌张力降低，加之平卧时由于重力因素，舌根及软腭后移，可使咽腔变窄。此外，咽侧壁肥厚、扁 
桃腺及舌体肥大、软腭肥大、下颌后移、会厌水肿、声带麻痹、喉功能不全、颈部受压等因素均可 
导致咽腔狭窄或闭塞，引起 OSAHS 。 鼻腔疾病使鼻腔阻力增加甚至闭塞，从而导致张门呼吸，久 
而久之导致上述肌肉和软组织充血、水肿、肥大，进而引发 OSAHS 。 

遗传与变异如肥胖、下颌骨长轴变短、 h 颌骨位置靠后、古骨位置不良、男性气道的长度比 
女性长等均可影响咽腔的大小。此外，中枢的调控能力、肺容量及从睡眠中唤醒能力均可影响 
OSAHS 发病。目前的发病机制尚未完全明了，有待于进一步研究。 

OSAHS 对机体的损害主要是呼吸暂停和低通气弓 I 起的低鉍血症和高碳酸血症，可造成体循 
环和肺循环高压、心律失常、心力衰竭、慢性肾功能不全、慢性脑缺氧等，严重时可出现急性呼吸 
衰竭，甚至在睡眠中窒息死亡。 咽 腔阻塞和长时间用力呼吸还可导致胸腔负压增加、胃和食管 
反流、反射性呼吸暂停，还可导致咽部炎症使组织充血水肿，进一步加 m OSAHS 。 咽部刺激增强 
可导致迷走神经兴奋性增强引起心动过缓，甚至猝死。长期缺氧还可造成红细胞增多、血液黏 
度增加，促进动脉硬化、冠心病和脑卒中。 

OSAHS 患者反复觉醒造成睡眠片段化、睡眠结构紊乱，內 天嗜睡 、头晕、疲乏、注意力不集 
中、精神萎靡，久而久之导致认知功能障碍、焦虑、抑郁、内分泌功能紊乱，儿童生长激素分泌减 
少造成发育迟缓,成人性激素分泌减少可造成性欲减低、阳瘘等。 

[ 临床表现】 

最常见的症状是打鼾，并伴有呼吸暂停，鼾声可时高时低，有时可完全中断，严重者可憋醒， 
醒后出现心慌、气短等此外还可出现睡眠行为异常，如夜间出现恐惧、周期性肢体抽动、夜游、 
谵语等。在仔细询问睡眠史时，患者主诉常有的睡眠障碍，如频繁的夜间觉醒、睡眠片段、窒息 
感、夜间排尿次数增多等，但多数患者没有人酣利难 ，: 晨起感头香、 n 天疲倦、 w 乏，容易在开会、 
听课、晚间读 t ? 、看报或看电视等时睡觉。 

多数患者伴有注意力不集中、 id 忆力减退、易怒、烦躁、性格改变、性功能减退、心悸或心律 
失常、高血 H (、肺动脉高 m 、 水肿、红细胞增多、认知功能减退。史严重者合并心力衰竭和其他脑 
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功能减退的症状和体征: 

【 诊断】 

典型的临床表现结合 PSG 监测结果可以明确诊断： PSG 是诊断 OSAHS 的金标准。根据 
AHI 和夜间血铖饱和度将 OSAHS 分为: ①轻度:5〜15次/小时，85%〜90%;② 中度: >15〜30次/小 
时，80%〜85%;③弟 :度： >30次/小时, < 8 09 h 临床上两者并不平行，推荐以 AHI 为评判标准，并 
注明低铽血症愦况 、: 

PS (； 的特点 是:典 瑠的呼吸暂停和低通气持续10〜50秒，呼吸事件在 REM 期睡眠中可持续 
几分钟，多川现在仰卧位吋：血 W 饱和度通常在呼吸停止的30秒内达最低水平,并在血氧饱和 
度达 iii 低后3秒钟内出现 EEG 微觉醒。血铽饱和度曲线随呼吸事件的反复出现，呈“锯齿状” 
波动； EEG 显示_眠片段化，1 .期睡眠増加，3期、4期和 REM 睡眠减少以及反复出现呼吸性微： 
觉醒。 

【 鉴别诊断】 

OSAHS 耑 1 J 单纯妍症、低通气综合征、各种中枢神经系统病变引起的中枢性呼吸暂停，陈一 
施呼吸综合征、发作性睡病、特发性过度睡眠、睡眠不足综合征等疾病相鉴别。 

【 治疗】 

0 SA 11 S 的目的主要是增加咽部气道的张力、扩大气道容积、建立旁道通气、消除呼吸 
暂停和低通气以改善缺氣和二鉍化碳潴留，改善临床症状，提高生活质量。 

1. 减少危险因素减肥、戒烟酒、睡前勿饱食、尽量勿服安眠药、适当进行运动、尽可能侧卧 
位睡眠等。 

2. 治疗相关疾病对甲状腺功能减退者可补充甲状 腺素; 肢端肥大症者可手术切除垂体瘤 
或服用生长 抑素; 鉍塞者可使用萘甲唑啉或麻黄碱滴毋;岛腔疾病或扁桃腺肿大可手术治疗。 

3. 药物治疗主要适合轻、中度患者。雌激尜可用于诒疗绝经期女性的睡眠呼吸暂停。有 
一定呼吸兴 itf 作用的抗抑郁药普罗替林 ( protriptyline ) 或氣米帕明 （ clomipramine ) 可减少呼吸暂 
停次数、改善嗜睡，其主要作用机制是抑制了容易出现呼吸暂停的 REM 睡眠。 

4. 经鼻持续正压气道通气 UCPAP ) 是治疗中、重度 OSAHS 的一线治疗措施，对无手术指 
征或手术治疗疗效不佳的患者均适合，对中枢性呼吸暂停和慢性肺部疾病也有效。可以根据病 i 
情及经济条件选择各种通气机。 

5. 口腔矫正器主要使下颌前移，使咽腔开放，适合轻、中度 OSAHS 。 

6. 手术治疗包括腭垂一软腭一咽成形术 （ UPPP )、 激光辅助腭一咽成形术、射频软组织微： 
创成形术等。这些主要是切除扁桃腺、部分软腭后缘、腭垂，以扩大咽腔，或是使其组织形成瘢 
痕增加气逍张力等。对 亍个别 伴有严重呼吸衰竭患者可进行紧急气管造口术。 

【预后】 

OSA 11 S 是一种具有潜在危险的疾病，尽早发现并及时治疗者预后良好，对于已经合并高血 
i - k 、心脏病、慢性脑缺氧症状的患者，经过治疗后上述症状可明显改善或 消失; 对于长期不治患 
者除合并前述并发症外，还可岀现猝死及心、脑血管意外等情况。 

第四节不安腿综合征 

+安腿综合征 （restl ㈣ syndrome , RLS ) 主要表现为静息状态下双下肢难以形容的感觉 
异常勺不适，有活动双腿的强烈愿望，患荞不断被迫敲打下肢以减轻痛苦，常在夜间休息时加 
電。该病最与 ( 1彳1 英 N 学者 Willis 于1672年首次报道 Jn •在1 1) 45 年山瑞 典学者 Ekhnm 进行了系 
统总结件疗次令而描述，义称 Ekbom 综合征。到11前为止，患病率在2.5%〜5%之间，其中欧美 
患病率在5%~15%之问、丨1本4.6%、韩|1 ( 1 我 N 锊没有流行病学资料、、 


笔记 
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【病因】 

根据有否原发病，将不安腿综合征分为原发性和继发性两种类型。继发性 KLS 多由一 
些疾病而继发，根据文献报道，由 Hi 型脊髓小脑共济失调继发者占45%, n 沏腓骨肌蒌缩症占 
37%、缺铁性贫血占24%、尿毒症占17.3%、妊娠妇女占11.5%、胃手术后占11.3%、帕金森病占 
6.7%、糖尿病占1%。原发性 RLS 具体病因不清楚，目前认为可能与遗传、脑内多巴胺功能异常 
有关。 

【 发病机制】 

发病机制目前还不清楚，有以下几种 学说： 

1. 血液循环障碍研究发现在应用改善下肢血液循环方法治疗后不安腿综合征症 状明显 
得到缓解，因此认为肢体血液循环障碍可能是 RLS 的原因之一。 

2. 内源性阿片释放应用 PET 研究发现，不安腿综合征病情越重，脑内内源性阿片释放越 
多。应用外源性阿片类物质与内源性阿片受体竞争性结合对本病治疗有效，闽此认为内源性阿 
片释放是本病的机制之一。 

3. 多巴胺能神经元损害目前较为公认的机制之•一，是中枢神经系统非黑质-纹状体系统 
多巴胺神经元损害，如间脑 All 区、第三脑室旁 A 14 区、视上核和视交叉多巴胺能神经元以及脊 
髓多巴胺能神经元的损伤。补充多巴胺或多巴胺受体激动剂可明显缓解症状 C 

4. 铁缺乏是不安腿综合征发病的一个重要原因，研究证明 RLS 患者体内缺乏铁，补充 
铁剂有效。而铁是酪氨酸羟化酶的辅酶，控制着酪氨酸的代谢，铁缺乏吋造成多巴胺能系统功 
能障碍。最近研究证明，血淸铁转运至大脑功能区障碍是发病的主要原闪。 IV 1 RI 技术和脑脊 
液相关蛋白分析显示， KLS 患者黑质一纹状体 A 9 区、间脑 Al 1区和第-:脑室旁 A 14 区 铁含 : M 
减少。 

5. 遗传因素55%〜92%原发性不安腿综合征患者有阳性家族史，呈常染色休显性遗传，主 
要可疑基闪位点有 12 q 、14 q 、19 q 等。一些继发性不安腿综合征也部分其有遗传史。 

虽然有很多学说，但 h 述任何_ •种理论均不能解释全部发病机制。 

[ 临床表现] 

1- 任何年龄均可发病，但中老年人多见，男 ：女 =1 : 2。 

2. 患者有强烈活动双腿的愿望，常伴有各种不适的感觉症状。症状在安静时明显，长时间 
的坐、卧及夜间易发生，活动、捶打后可缓解症状。 

3. 肢体远端不适感是本病的特征之一，如麻木、蚁走、蠕动、烧灼、疼痛、痒挛等。少数患者 
疼痛明显，往往误诊为慢性疼痛性疾病，感觉症状可累及踝部、膝部或整个 F 肢，近一半患者可 
累及上肢。 

4 - 80%患者苟周期性肢动 （ PLM ), 表现为睡眠时重复出现刻板的髋、膝、踝关节的 三联如 曲 
致使趾背伸。 

5- 屮于夜间不适感明显，加之 PLM 影响睡眠，95%的患者合并_眠障碍。 

[ 辅助检查】 

用 PSG 检 测人睡 期的肢体运动、夜间睡眠 PLM 是回前唯一符效的奔观指标、肌肉活检没 
有特异性改变。 

【诊断】 

临床诊断标准按国际不安腿综合征研究组 (imernational KLS study group , 1 HLS 0) T 2003 年 
修订的 RLS 诊断标准，包 括:① 强烈活动双腿的愿望，常伴有各种不适的感觉 症状; ②静息时出 
现或加重;③活动后部分或完全 缓解; ④傍晚和夜间加重支持 诊断证 据包 括:① 阳性家 族史; 
②周期性肢体运动 （ periorlir ： limb movement , PLM ); ③多巴胺能药物治疗有效 
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【 鉴别诊断 】 

水病 W q 周朗性肢沐运动晬碍、静坐不能及周围神经病和神经根病相鉴别。 PLM 与失眠或 
n 天_眠过 多汴 疗而无其他睡眠障称为周期性肢体运动障碍，两者在 psg 中表现 不同; 静坐 
不能记山于内心不安产生收沐活动,症状为全身性，不能通过运动缓解，不影响睡眠;周围神经 
病 没心活 动的强烈昭％;沖斧报病变往往影 m 学有脊膜或神经根受压的表现，而且神经根痛特 
別叨 W. 

【 治疗】 

对他发性不安腿综合征 R 圯治疗原发病，对于缺铁性贫血或铁缺乏的给予补铁，下 
肢血液循环不 [^的 给 y •改#循环治疗.苻呰遗 泠病 没存特异性治疗方法，与原发性不安腿综合 
征治疗相 m 

对丁•轻度小安腿综合征患者不 w 要药物治疗，有时根据某些特殊情况临时给药，例如长时 
间旅彳 r 、靜坐等^ 1 1 到 m 度患者耑要规炸性用药，多巴胺能药物为首选，但与治疗帕金森病不同， 
治疗不安腿综合征时药物剂 M 很小，而且无趑间反跳现象。 

1. 左旋多巴 （L-du P a) _前50 〜 lOOmg 口服可明显改善症状，减少周期性肢动，提高睡眠 
质 W ，减少卩I大 M 倦感、 . 1 1 1 于剂以低，多数患者耐受性良好。但该药半衰期短，仅在服药后3〜 4 
小时内行效，所以服用左旋多巴控释片或加用儿茶酚胺 -0- 甲基转移酶抑制剂，如恩他卡朋 
200mg， 可以延长作用时间：左旋多巴加多巴脱羧酶抑制剂，如多巴丝肼(左旋多巴+苄丝肼）和 
息宁 （ 左旋多巴+卡比多巴)，可延长作用时间，但要降低剂因为多巴脱羧酶抑制剂可增加左 
旋多巴的穴七;:。 

2. 多巴胺受体激动剂效果很好，最早的受休激动剂是溴隐亭 （hmmcx^iptine)， 后来由于不 
良反应较太，而 「:L 易引起反跳，故冋的已很少应用：有学者报道普拉克索 (pramipexole) 是新型 

麦角多巴胺受体激动剂，选择性作用 D ; 受沐，可有效改善症状。卡麦角林 ( cabergoline ) 是 D 2 
受休激动剂，小剂 W 给药即 nj * 改善症状，而且无農间反跳现象。罗匹尼罗 （ ropinirole ) 是新型 
非犮角类特异性 L ) 2 受体激动剂，该药能明显降低与不安腿综合征有关的周期性肢动，明显改 
善_眠。 

3. 在多巴胺及受休激动剂不能耐受的患者，可以考虑应用加巴喷丁和卡马西平，特别是对_ 
疼痛明显的患 昔。 对于使用上述两种药物不理想的患者，也可以应用或加用苯二氮草类或阿片 
类药物。 

4. 门服或静脉补铁对有明确缺铁病因的患者有效，但是否对其他 RLS 都有效尚待进一步 
研究， W 前不作为常规治疗。 

(冯加纯） 


思考题 

1 •失眠症的 药物治 疗原则是什么? 

上发作性睡病的主 '冬临床表现有哪些? 

- V 阻寒性呼吸睡11民哲泠综合征的多爭睡眠图特点足汁么? 
4.7; 安腿综合征的临床表现有哪些? 
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概 述 

3费沐其他系统、器官发生局部病理变化时，神经系统也会受到影响。许多内科疾病都或 
多或少会有神经损伤，较为常见的有各种原因的心脏和肺部等疾病导致缺血、缺氧性神经病变， 
肝脏疾病引起的肝性脑病、資髓病、周 m 神经病，肾脏疾病弓 I 起的尿毒症性脑病、周围神经病，血 
液系统疾病，代谢性疾病，肿瘤等也吋引起神经系统损伤。由于篇幅所限，这里只选择一些临床 
常见的伴冇神经系统症状的内科疾病加以论述： 

第一节神经系统副肿瘤综合征 

神经系统副肿瘤综合征 (paraneoplastic neurological syndrome , PNS ) 是癌肿对神经系统的远 
隔效应 （remote effects ), 而非癌肿直接侵犯及转移至神经和(或）肌肉组织的一组综合征。它既 
不包拈肿瘤对组织的直接压迫、浸润，也不包括手术、应用免疫抑制剂、放疗或化疗的副作用。 

PNS 引起的临床症状复杂，既可出现周围神经和肌肉的改变，又可出现中枢神经系统各个 
部位损伤的症状。临床可先出现原发灶症状 U 0.6%)， 也可原发灶和 PMS 同时发现(8.8%)，但多 
数先出现神经、肌肉症状后才发现原发灶(79.4%),部分病例从岀现神经系统症状至发现原发灶 
的平均吋间为20个月。 

[ 病因及发病机制】 

PNS 的病因尚不明确，最初认为是癌肿分泌的某种毒索作用于神经、肌肉，后来有多种推 
测，例如感染、代谢及营养障碍等学说，但均未得到证实。0前比较推崇的学说是自身免疫反应。 
认为某-些癌肿与神经、肌肉组织存在共同抗原决定簇，癌肿细胞作为抗原，启动机体产生高度特 
异性抗体，在补体的参与下，不仅杀伤癌肿细胞，也损伤和破坏机体的神经、肌肉组织，同时进一 
步刺激 B 淋巴细胞产生更多的抗体，引起更强烈、更广泛的免疫应答反应。近年来，在 PNS 患者 
血淸和脑脊液中发现了 -些与神经组织有关的抗体，例如抗 Yo 抗体、抗 Hu 抗体等。为了便于 
查找，表21 - 1列出了肿瘤抗体 、 PNS 与原发性肿瘤之间的关系。 

表 21-1 抗体、 PNS 与相关的原发肿瘤的关系 _ 

抗体 ~ 临床综合征 IsS ® 

特征性副肿瘤抗体 

Ami‘Hu(ANNA-l) 

Anli-Yo ( PC A -1) 

Anli-CV2(CHMP5) 

Anti-Ri( ANNA-2) 


脑脊髓炎、边缘叶性脑炎、感觉神经元病、亚急性小细胞肺癌、神经母细胞 
小脑变性、自主神经病 瘤、前列腺癌 

亚急性小脑变性 卵巢癌 、？ L 腺癌 

脑脊髓炎、舞蹈症、边缘叶性脑炎、感觉沖经 元病、 小细胞肺癌、胸腺瘤 
感觉运动神经病、视神经•炎、亚急性小脑变性、肉 
主神经病 

斜视性阵挛一肌阵挛、脑下•炎 乳腺癌、小细胞肺癌 

边缘叶性脑炎、间脑炎、脑千炎、亚急性小脑变性舉丸及肺肿瘤 


Anti-Ma2 ( la) 


423 
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mu 


抗体 

临床综合征 

相关肿瘤 

Anti-amphiphysin 

偎人综合征、脑脊髓炎、亚急性感觉祌经元病、感 
觉运动神经病 

乳腺、小细胞肺癌 

Anti-recoverin 

癌相关的视网膜病 

小细胞肺癌 

不全特征性抗体 



Anti - Tr ( PCA - Tr ) 

亚急性小脑变性 

Hodgkin 

ANNA -3 

脑脊髓炎、亚急性感觉神经元病 

小觸卽沛癌 

PCA -2 

脑脊髓炎、亚急性小脑变性 

小细胞肺癌 

Anti - Zic 4 

亚急性小脑变性 

小细胞肺癌 

Anti-mGluRl 

亚急性小脑变性 

Hodgkin 病 

Anti-VGCC 

Lambert - Eaton 肌无力、亚急性小脑变性 

小细胞肺癌 

Anti-nAChR 

亚急性自主神经病 

小细胞肺癌 

Anti-VGKC 

边缘叶性脑炎、神经肌强立 

胸腺瘤、小细胞肺癌 


注: ANNA : 抗神经核抗体 ， mGluRI :代谢 型谷鉍酸受体1 ， nAChK : 烟碱沏乙酰胆碱受体， PCA : 浦货野细胞质抗体， 
VGCC •• 电压门控型钙通道， VGKC ： 电压门控型钾 

PNS 的原发癌肿以肺癌最多 (44. 1 %)，特别是小细胞 肺癌; 其次是卵巢癌 （ n .6% )、食管癌 
(14.7%)、淋巴瘤(8.8%)、胃癌(6%);此外，还有前列腺癌、平状腺癌、胰腺癌、乳腺癌、胸腺瘤、睾丸 

O 

[病理] 

除了原发癌肿病理改变外，受累局部的神经系统改变主要有血管周围间隙的炎症细胞浸 
润，脑脊液检查常发现细胞数增多、 IgG 增多及出现寡克隆带，这些均证实^炎症或免疫介导的 
发病机制。 

【诊断与鉴别诊断】 

PNS 发病率较低，仅发生于约1%的肿瘤患者。多数患者的神经系统损伤症状发生在原发 
癌肿症状不明显时，此类患者易漏诊或误诊，应长期随访，常需反复筛杏才能寻找出原发灶，有 
的甚至1〜2年后或更长时间才能发现原发灶。当神经系统损害不符合原发性神经病变规律， 
尤其是影像学检查无法解释临床表现者，经治疗无效时，要想到 PNS 的可能。但在原有癌肿诊 
断的基础上，除外肿瘤直接侵犯和放、化疗治疗中所导致的神经损伤后 ， PNS 的诊断并不 十分困 
需要提出的是， PNS 可以同时侵及神经系统的几个部位，症状有荇加的可能，易与神经系统 
变性疾病相混淆，某些癌相关抗原有助于鉴别诊断。 

由于 PNS 可以侵及神经系统各个部位，包括中枢神经、周围祌经、神经肌肉接头、肌肉等，临 
床表现也非常复杂。我 M 临床 . h 没有统一的分类，本文参考2006年荷兰 学者心 Beuklaar 的分 
类（表21~2): 

_ 表 21-2 神经副肿瘤综合征的分类 __ 

中枢神经系统 

脑资髓炎 （ encephalomyelitis ) * 

边缘叶性脑炎 （ iimlm : encephalitis ) * 

脑卜炎 （brainstem en <. e |) halitis ) 

业-急 性小腕变性 (subacute rerphellar degeneration ) * 

斜视性阵窄"一肌阵寧 （ opsoclonus - inyorlonus ) ：5： 

似人综合征 ( stiff-person syndrome ) 
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续表 

f 別肿瘤性视觉降碍综合征 (paraneoplastic visual syndromes) 

則 1 始 / 相 X 的视 M 膜病 （ ranr( 、 r-asso(、iated retinopathy) 

盟 • 色索瘤相关的视网膜病 (melanoma-associated retinopathy) 

副肿瘤性视神经病 (paraneoplastic optic neuropathy) 

运动神经元综合征 (motor neuron syndromes) 

亚总性运动沖经元病 （suhiicute motor neuronopathy) 

其他运动神经元综合征 (other motor neuron syndromes) 

周 m 神经系统 

亚念性感觉冲经元病 （suharute senson* neuronopathy)* 

急性感觉运动神经病 (arute sensorimotor neuropathy) 

伴 Y-_J IV1 蛋 |’l 的慢性感觉运动神经病 (chronic sensorimotor neuropathy with M-proteins) 

业总性 I I : k 祌经病 （suharute autonomic neuropathy) 

副肿借 r 卜 1 •: 周旧神经血 1? 炎 （paraneoplastic peripheral nerve vasculitis) 

神经肌肉接头和肌肉 

Lamhert-Eaton 肌无力综合征 (Lamhert-Eaton myasthenic syndrome) * 

神经肌强 li[ ( nruromyotonia) 

皮肌炎 （ dmuUomyositis) * 

念性坏死性肌病 (acute necrotizing myopathy) 

恶病质肌病 (carhectir myopathy) 

注，经典的神经副肿瘤综合征 

1 下 -1 内报道的 PNS 主要有周圈神经病、 Lamhert-Eatmi 肌无力综合征、多发性肌炎或皮肌炎、亚 
急性小脑变性、运动神经元病、亚急性脊髓病、脑干脑炎、边缘系统脑炎、斜视性阵挛一肌阵挛、 
周围神经病合并浆细胞病、僵人综合征以及自主神经病等。 

[ 治疗与预后】 

缺乏布效的治疗手段。目前主要包括两个方面 :一是 针对原发癌肿的切除、放疗和化疗等； 
二是免疫治疗，包括应用糖皮质激素、免疫抑制剂、血浆置换等。 

原发癌肿的诊治是否及时是影响预后的重要因素，如何尽早检出癌肿是迫切需要解决的 
问题。 PNS 对治疗的反应很大程度上取决于它的神经病理改变，只要神经元胞体未受累，经治 
疗后症状 会改善 并有自发缓解的可能。表 2 1_3列出一些抗癌治疗和免疫抑制治疗对 PN S 的 
疗效。 


表 21-3 PNS 的治疗效果 


临床综合征 

自身抗体 

免疫治疗效果 

对原发治疗反应 

注释 

脑脊髓炎 

IIu (ANNA-1) 

无效 

能稳定患者较好 
状态 

极少数可自行缓解 

边缘叶性脑炎 

Hu (ANNA-1), 

Ma2 

部分患者有效 

可以改善 

部分可自行缓解 

亚急性小脑变性 

Yo(PCA-l) 

无效 

神经症状无改善 



Tr(PCA-Tr), 

mGluKl 

可以改善 

可以改善 

亚急性小脑变性合并 Hodgkin 
病的也可以自行缓解 

斜视性阵挛一肌阵 
挛（成人） 

Hi (ANNA-2) 

可以改善 

部分神经症状恢 U 

维生索IV巴氮芬、氣硝安定 
可有效 

斜视性阵挛一肌阵 
挛（儿童) 

没荷抗体 

2/3可以改善 

部分神经症状可 
恢 M 



笔记 













第二十一章内科系统疾病的神经系统并发症 


续表 


临床综合征 

自身抗体 

免疫治疗效果 

对原发治疗反应 

注释 

偎人综合征 

Amphiphysin 

可以改善 

可以改善 

巴 a 芬、地西泮、丙戊酸、卡 
马西平对痛性痉挛有效 

癌相关的视网膜病 

恢复蛋白 

视觉可有轻微 
改善 

无效 


黑瘤相关的视网 
膜病 

双极细胞抗体 

视觉症状可以 
改善 

视觉症状可以改善 


副肿瘤性视神经病 

CV 2/ CRMP 5 

视觉症状可以 

改善 

视觉症状可以改善 


亚急性感觉神经 
元病 

Hu ( ANNA - l ) 

无效，极少数 
有效 

能稳定病情 

可用二环类和抗癒痫药控制 
神经痛 

伴有 M 蛋白的慢 
性感觉运动神经病 

MAG ( IgM ) 

可以改善 

可以改# 


伴有骨硬化性骨髓 
瘤的慢性感觉运动 
神经病 

没有抗体 

无效 

通常有效 

放、化疗和手术治疗行效 

亚急性自主神经病 

Hu 

无效 

无效 

可以针对直立性低血压的症 
状性治疗，假性肠梗阻可以 
用新斯的明 

副肿瘤周闱神经血 
管炎 

Hu 

可以改善 

可以改善 


Lamber-Eaton 肌无 

力综合征 

P/Q 型 VGCC 

通常有效 

通常有效 

二胺吡啶，胆碱酯酶抑制剂 
可以试用，但疗效不淸楚 

神经肌强直 

VGKC 

可以改善 

不清楚 

抗癫痫药物（卡马西平、苯 
妥英） 

皮肌炎 

Mi -2 

一般有效 

可以有效 



注: MAG ―髓磷脂相关糖蛋 广1 


下面赏点对几种比较常见的神经副肿瘤综合征加以 描述： 

' 副肿瘤性脑脊髓炎 

副肿瘤性脑脊髓炎 (paraneoplastic encephalomyelitis , PEM) 是侵及中枢神经系统多个部位白勺 
副肿瘤综合征。当同时累及多个部位时诊断为 PEM ， 当主要侵及某一部位时，应进行针对性诊 
断。以颞叶内侧的边缘叶损伤为主的称为副肿瘤性边缘叶性脑炎、以脑十损伤为主的称为副肿 
瘤性脑干脑炎或脑干炎、以脊髓症状为主的称为副肿瘤性脊髓炎。引起 PEM 最常见的肿瘤是 
小细胞肺癌，接近一'卜患者血清和脑脊液中查到抗 Hu 抗体。 

1. 虽 1 J 肿瘤性边缘叶性脑炎 （paraneoplaslir limbic encephalilis) 50%〜60%的原发肿瘤为肺 
癌，主要是小细胞 肺癌; 20%为睾 丸癌; 其他如乳腺癌、胸腺瘤等。主要累及大脑边缘叶，包括胼 
胝体、扣带回、穹隆 、海马 、杏仁核、额叶眶面、颞叶内侧面和岛叶。临床以亚急性、慢性或隐匿起 
病，表现为短时记忆缺失、痫性发作、幻觉、抑郁、麵眠障碍、行为异常等，多进行性加重到最后发 
生痴呆头部 MRI 和 CT 异常韦达到65%:〜80%，早期影像学可以正常，定期复查提高检出率， 
k 要是•侧或双侧颞叶、 f7: 脑及脑千在 T 2 WI 和 FLAIR 像呈高信号，增强扫描后不强化或只有轻 
度小斑片状强化.脑电 I•冬I 口了正常或单侧、双侧颞叶慢波或尖波(: SF 检查80%患者淋巴细胞、 








第二十一章内科系统疾病的神经系统并发症 


蛋 ri 、 b (; 轻到中 度升芮 ，可出现茲克隆带：肿瘤抗体的检测可以帮助提高检出率，60%患者可 I 
以检出抗 Hu 或 Ma 2 抗沐，可以伴有抗 Mal 、 CV 2/ CRMP 5 及 Amphiphysin 阳性。部分年轻女性患 
奔合 并卵染畸胎瘤，临床症状觅,表现为记忆障碍、精神症状、意识障碍和通气不足，血清和脑脊 
液抗 NMDA 受沐的 A 舟抗沐阳性，称为抗 NMDAR 脑炎。该病需与脑转移瘤、病毒性脑炎等鉴 
別沴断 

2. 副月中瘤性脑干炎 （paraneoplastic brainstem encephalitis ) 主要累及下撤揽核、前庭神经核 
等下位脑干结构，特别是延髓，表现为眩錄、眼 S 2 、笈视、凝视麻痹、吞咽困难、构音障碍和共济失 
调，某至出现锥体朿征。 

3. 副肿瘤性脊髓炎 （ panmeoplastk 、 myelitis ) 可累及脊髓的任何部位，主要以损害脊髓前角 
细胞为主，表现为慢性进行性对称或不对称性肌无力、肌萎缩，上肢多见。 

:、 亚总性小脑变性 | 

亚急性小脑变性 （ suha(，ute cerebellar degeneration ) 又称为副肿瘤性小脑变性 （paraneoplastic 
cerebellar degeneration ， PCD )，是最常见的 PNS , 约占 PNS 的5.9%〜37%。最常见于小细胞肺癌，| 
也可见于其他恶性肿瘤如卵巢癌、淋巴瘤（特别 是霍奇 金病)等。临床表现主要有： 

1. 多见于成年人，女性稍多。亚急性或慢性病程，症状在几周到几个月内进行性加重，达到 | 
尚峰 jpf 趋于稳定。 

2- 神经系统症状往往是双侧的，也可以不对称。首发症状多是步态不稳，出现肢体及躯干 
共济失调，可伴有构音障碍、眩站、恶心、呕吐、眼震等。 

3. 除了小脑损伤的症状和体征外，还会见到轻微的锥体束征和锥体外系改变，也可有精神 
症状、认知功能障碍以及周闱神经症状和体征。 

4- MRT 和 CT 早期正常，晚期可有小脑萎缩。 

5 . CSF 检查可有轻度淋巴细胞升高，蛋白和 I g G 也可升高，可出现寡克隆带。 

6-血清和脑脊液中可查到 llu 、 Yo 、 PCA - Tr 、 mGluRl 抗体等自身抗体。 

治疗的基础是发现原发肿瘤并及早手术治疗,除了表 21-3 中列出的方案外，有报道血浆交 | 
换也4以稳定病情。 

三、 斜视性阵宗一肌陈挛 

斜视性阵奉—肌阵孽 （ opsoclonus - myoclonus ，0 MS ) 是一'种伴有眨眼动作的眼球不自主 、 R 
速、无节律、无固定方向的高波幅集合性扫视运动，当闭眼或入睡后仍持续存在，当试图做眼球 
跟踪运动或固定眼球时反而加重，上述动作可以单独存在，也可与其他肌阵挛共存，如伴有四 
肢、躯干、横膈、头部及咽喉的肌阵挛和共济失调。症状可以间歇性发作，也可以持续存在。儿 
童比成人多，有2/3患神经母细胞瘤，多位于胸腔内。抗 Hu 抗体阳性提示神经母细胞瘤的存在。 
成人 OMS 多亚急性起病，常合并小脑性共济失调、眩晕、精神障碍甚至是脊髓损害。成年女性 
查到 Ri ( ANNA -2) 抗体高度提示患有乳腺癌或妇科肿瘤，在男性提示小细胞肺癌和膀胱癌的可 I 
能。 CSF 检查可见蛋 內和内 细胞轻度增高。头 MRI 及脑电图可有改变，但不具特异性。 

肿瘤切除、免疫抑制治疗、皮质类同醇激素等方法均可使临床症状好转。 

四、 亚急性坏死性脊髓病 

亚急性坏死性脊髓病 (subacute necrotizing myelopathy) 多见于小细胞肺癌。发病机 M 尚不 
明确，可能与抗 Hu 抗体介导的自身免疫有关。脊髓病变以胸髓受损最为严重，可累及脊髓全长， 

灰、 广1 质大致对称性坏死，内质较灰质和血管受损严重，轴突和髓鞘均累及，极少出现炎症反应。 
临床表观为业急性脊髓横贯性损伤，多以下肢无力起病，呈传导 舡性 运动、感觉障碍，伴有括约 
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肌功能障碍，受损平面可以在数日内上升，可累及颈段脊髓造成四肢瘫，甚至出现呼吸肌麻痹危 
及生命。脑脊液检查正常，或者淋巴细胞和蛋白升高。 MR 1 可见病变节段脊髓肿胀。 

没有特异性治疗方法，病情进行性加重，预后不良，多于2〜3个月内死亡。 

H 、 亚急性运动神经元病 

亚急性运动神经兀病 （subacute motor neuronopathy ) 主要侵及脊髓前角细胞和延髓运动神经 
核，表现为非炎性退行性变。原发肿瘤以骨髓瘤和淋巴细胞增殖性肿瘤多见。临床表现为亚急 
性进行性上、下运动神经元受损的症状，以双下肢无力、肌萎缩、肌朿餒颤、腱反射消失等下运动 
神经元损害多见，上肢和脑神经受损较少，感觉障碍轻微。上运动神经元损害表现类似肌萎缩 
侧索硬化。脑脊液检查正常，部分患者蛋内含^常增高。肌电图表现为失神经电位。诊断主要 
依据查到肿瘤证据和相关肿瘤抗体。 

尚无特效的治疗办法。病程进展缓慢，有时经过数月或数年后神经症状趋于稳定或有所 
改善。 


六、亚急性感觉神经元病 

亚急性感觉神经元病 （ subacute sensory neuronopathy ) 又称为副肿瘤性感觉神经元病 
(paraneoplastic sensory neuronopathy，PSN )，可与 PEM 合并存在。 

主要侵及脊髓背根神经节和后索神经纤维，病理改变为广泛的神经元脱失、坏死，淋巴细胞 
及单核细胞浸润，后根、脊髓后角细胞、后索继发性退行性变。女性多见，呈亚急性 起病; 常以一 
侧或双侧不对称的肢体远端疼痛、麻木等感觉异常为首发症状，大多在数 n 到数周内进展为四 
肢远端对称性各种感觉减退或消失，以下肢深感觉障碍为主，重者可累及四肢近端和躯干，甚至 
出现面部感觉 异常; 可伴有自主神经功能障碍。脑脊液检查多数正常，部分可有轻度淋巴细胞 
增高，蛋 tl 、 lgG 略有升高或出现寡克隆带。血清和脑脊液中可以检测出抗 Hu 抗体， CSF 中滴度 
较高，提示抗体由鞘内合成。肌电图特点是感觉神经动作电位衰减或缺失，传导速度严重减慢 
甚至检测不出，运动神经传导速度正常或仅轻度减慢，无失神经电位。 

本病尚 X 特效治疗方法，血浆置换、皮质类同醇及免疫球蛋白治疗对多数患者无效。早期 
切除原发肿瘤可延缓本病病程,但预后不良。 

七、 Lambert-Eatoo 综合征 

Lamhert-Eaton 综合征 （ Lamhert-Eaton syndrome , LES ) 又称肌无力综合征，是一种由免疫介导 
的神经一肌肉接头功能障碍性疾病，病变主要累及突触前膜。由于肿瘤细胞表面的抗原决定簇 
与突触前膜神经末梢钙通道蛋内有交叉免疫反应，使之产生的抗体也对神经末梢突触前膜产生 
免疫应答，导致钙通道、特别是电压依赖性钙通道不能开放。当神经冲动到达神经末梢时，钙离 
+不能进人神经末梢，突触前膜不能正常释放乙酰胆碱，导致祌经一肌肉接头传递功能障碍。 

中年贝性多见；业急性起病，进行性对称性肢体近端和躯干肌肉无力、病态疲劳，下肢重于 
上肢，休息后症状不能缓解。 LES 与重症肌无力表现不同的是患肌在短时间内 （15 秒左右)反复 
收缩无力症状减轻，而持续收缩后肌无力又有加重。 一般 不累及脑神经支配的肌肉，半数以上 
患者有朐碱能 P | 卞神经功能障碍，如口十、便秘、排尿闲难、阳痿、体位性低血 压等; 体征包括深 
反射减弱或消失，无感觉障碍。可以合并其他 PNS ， 如 PCD 和脑脊髓炎等。 

新斯的明或依酚氣铵试验往往阴性，部分患者可有弱反应，但不如重症肌无力敏感。最有 
特征性改变的是肌电陶，表现为低频 (3 〜 5 Hz ) 刺激时动作电位波幅变化小‘大，而高频 （: > 1 0 Hz ) 重 
复电刺激时波幅递增到200%以 h 

胆碱酯酶抑制剂如溴吡斯的明通常无效。与其他 PNS 不同，卩 I ]于体内抗体不断产生，单独 
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应川血浆咒换治疗的效果不理想 ，血 浆置换加用免疫治疗有效。针对肿瘤相应治疗也可使症状 1 
明显改蒋，但不稳定。另外，还应注意避免应用钙通道阻滞剂类药物如尼莫地平、维拉帕米、氟 1 
桂利嗪等。 

第二节糖尿病神经系统并发症 

令球糖奴病的负担1:1益增长，据国际糖尿病联盟报告全世界糖尿病患者已达 2.85 亿。随着 
阪疗条件的改辨和新药的应用，糖尿病患者生存期明显延长，某些急性并发症如酮症酸中毒、非 
症 K 渗性件迷以及严蜇感染等已经明显减少，同时慢性并发症越来越多见，例如糖尿病 神经 1 
系统损窖、糖尿病性肾病及搪尿病视网膜病变等。许多糖尿病患者缺少“三多一少”的典型临： 
床症状，常以神经系统病变为主诉，例如先以脑血管病、多发性周围神经病等就诊，在检查中才 
发现原发疾病为糖尿病。随着人们对神经系统损害认识的不断提高和新的检查手段(如 MRI 、 
PET 、肌电图及神经肌肉活检等）的普遍应用，糖尿病神经系统并发症检出率明显提高，达 50% 

以卜.，是糖硕病最常见的并发症。 

【发病机制和病理改变】 

糖尿病引起的神经系统损伤£杂多样，可侵及脑、脊髓和周围神经，其机制也较复杂，目前 
认为主要有以下 学说： 

1. 糖代谢异常 非酶促蛋内质的糖基化和多元醇、肌醇代谢异常。蛋白质的非酶糖基$ 

是糖的醛基或酮基与蛋白质中的氨基结合形成糖基化蛋白质的反应过程。高血糖可致神经髓 
鞘蛋广1和微脊蛋广」糖基化明显增强，影响了与神经分泌及轴索传导相关的微管系统的结构和功 | 
能。非酶糖基化还可影响一些蕋质蛋内对周围神经纤维的营养作用。另外，高血糖可使多元醇 
通路活性增强 ，大量 的葡萄糖经醛糖还原酶催化生成较多的山梨醇和果糖，而神经组织内缺少果 
糖激酶，造成山梨醇和果糖的堆积，导致神经纤维内渗透压增高，进而引起神经纤维水肿、变性、: 
坏死。葡萄糖和山梨醇在细胞内的积聚造成神经组织对肌醇的摄取减少，不仅影响 Na+ _ K+-ATP 
酶活性，而且导致神经节段性脱髓鞘及轴索变性。 ^ 

2. 微血管病变导致的神经低灌注 长期高血糖导致血脂代谢异常，微血管基底膜增厚、血 
管内皮细胞增生、透明样变性、糖蛋白沉积、管腔狭窄等，引起微循环障碍，进而导致神经齡口、缺 
血、缺氣，后者可引起自由基生成多，氧化反应增强，造成神经结构和功能损害。 

3. 神经生长因子 （ ne rve growth fador ， NGF )、 胰岛素样生长因子 -I ( insulin-like grow 山 fae _， 

IGRs - I ) NGF 对交感神经元和部分感觉神经元神经起营养支持作用，糖尿病神经病变 ^ 皮 f 
和肌肉组织内 N (; F 减少。另外， NGF 与胰岛索在结构上相似，部分糖尿病患者体内出现的 
素抗休可以与 NGF 发生交叉反应，使 NGF 减少，这也提示了糖尿病神经病变可能与自身免疫因 
素有关。 IGFs - I 具有促进神经生长和修复的作用，胰岛素抵抗导致胰岛素和 IGtV I 作用降低’ 
从而发生糖尿病性神经系统病变。 | 

4 •自身免疫因素 部分患者血清中可以查到抗神经节抗体及抗磷脂抗体等，这些抗 t 不仅 
直接损伤神经组织，也影响到供应神经的血管，导致神经组织的血液循环障碍。对糖尿病性沖 
经病变患者的腓肠神经活检发现，在神经朿膜和神经内膜处均有¥;、 Ig M 和补体 C 3 沉积，其发 
生机制可能与高血糖引起的神经血管屏障破坏有关。 

5. 炎症反应 黏附分子有维持正常炎症反应和免疫应答的作用。糖尿病神经病变患者比 
无神经病变的糖尿病患者的 P 2 选择素和细胞间黏附分子 -1 基础值高，导致周闱神经传导速度 
减慢，提示这些炎症因子可能参与了神经病变的发生和发展。 

6. 遗传因素 部分患者的糖尿病性神经病变与糖尿病的严重程度不一定平行，这可能与个 
体的遗传易感性有关。目前发现有儿种基因，其中醛糖还原 酶基因 多态性与糖尿病微血管病变 


笔记 


第二十一章内科系统疾病的神经系统并发症 


密切相关，但遗传在糖尿病神经病变中的作用尚待进一步研究。 

7 . 其他因素蛋白激酶 C 、 必需脂肪酸、前列腺素等代谢失调均可引起神经膜结构和微血 
管改变。氨基己糖代谢异常、脂代谢异常、维生素缺乏、亚麻酸的转化、 N - 乙酰基 - L - 肉毒素减少、 
Na t 泵失调等均可能与糖尿病性神经病变有关。 

[ 糖尿病神经系统病变分类】 

糖尿病神经系统病变分类见表 21-4, 

表 21-4 糖尿病神经系统病变分类 

糖尿病性脑血管病 diabetic cerebrovascular diseases 
糖尿病腔隙性脑梗死 diabetic cerebral lacunar 
糖尿病多发性脑梗死 diabetic multiple rerehral infarction 
糖尿病性脊髓病 diahelic myelopathy 

脊 fUT 动脉综合征 anterior spinal artery syndrome 
糖尿病性肌萎缩 diabetic amyotrophy 
糖病性假性脊髓瘦 diabetic pseudomy^lanalosis 
糖嵌缺 I 性周围神经病 diabetic neuropathy 

糖尿病性脑神经病 diabetic cranial neuropathy ( 包括单脑神经病或多脑神经病） 

糖尿病性脊神经病 diabetic spinal neuropathy 
感觉运动神经病 sensorimotor poly neuropath 

对称性多发末梢神经病 distal symmetric polyneuropathy 
局灶性神经病 focal neuropathy 

糖尿病性单神经病 diahetir mononeuropathy 
糖尿病性多发单神经病 diabetic mononeuropathy multiplex 
自主神经病 autonomic neuropathy 

低血糖性总识障碍 hypoglycemic 11 n awareness 
瞳孔异常 abnormal papillary function 
心血管主神经病 cardiovasrular autonomic neuropathy 
血管运动神经病 vasomotor neuropathy 
汗腺运动神经病 sudomoror neuropathy 
胃肠自 主神经病 gastrointestinal autonomic neuropathy 
胃张力缺乏 gastric atony 

糖尿病性腹或便秘 diabetic diarrhea or constipation 
排空时间延长 fecal incontinence 
泌尿生殖 fl 主 神经病 genitourinary autonomic neuropathy 
膀胱:功能障碍 bladder dysfunflion 
性功能障碍 sexual dysfunction 


【诊断】 

根据上述分类和相应的临床表现，结合血糖升高或糖耐 量异常 等诊断不难。脑血管病需进 
行头部 CT . MRI 检查; 脊髓血管病多数可通过 MR 1 检出;周围神经病需进行神经电生理检查，必 
要时行神经活检帮助诊断. 

【治疗】 

首要的是将血糖控制在理想范闱内（详见内科学)，包括控制饮食、口服降糖药、使用胰岛素 
等，但-定要汴意避免治疗中低血糖的发生 o 其次，由丁•糖尿病性神经病变多以髓鞘改变为主, 
故 B 族维生素的使用 I 卩常重嬰。 M 时吋应用•些改善循环和营养神经的药物3治疗的同时应 
注意血脂的控制，因为在有糖尿病的情况 F ，高血脂使动脉硬化加重，从而加重血管的狹窄及增 
加缺血性脑血管病 的发屯 ，-般应将低密度脂蛋 n 胆 W 醇 （ LDL - C ) 控制在 2.6 r mrK > l / L (100 mg / dl ) 
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以下； 糖祕病引起的脑血管病参见脑血管病 一章; 其他治疗见相关章节。下面就几个常见的糖 
尿病神经系统并发症加以叙述。 

、 術 W 病性多发性周围神经病 

糖奴病性多发性周围神经病 (diabetic polyneuropathy ) 又称对称性多发性末梢神经病 (distal 
symmetric - neuropathy ), 是最常见的糖尿病性神经系统并发症，病变通常为对称性，下肢重于上 ' 
肢，以感觉神经和自主神经症状为主，而运动神经症状较轻。 ! 

【临床表现】 ； 

1. 慢性起病，逐渐进展。多数对称发生，不典型者可以从一侧开始发展到另一侧，主观感觉 | 
明 碰而客 观体征不明显 。 苻驻神经症状明显但无明显糖尿病症状，甚至空腹血糖正常糖耐量异 
常，此时：通过祌经传导速度检测才能明确诊断。 

2. 感觉症状通常 Q 下肢远端开始，主要表现为烧灼感、针刺感及电击感，夜间重，有时疼痛 | 
剧烈难以忍受而影响 睡眠： 还可以岀现肢体麻木感、蚁走感等感觉异常，活动后好转，可有手： 
套一袜_状感觉减退或过敏。 

3. _主神经症状较为突出。可出现体位性低血压。此外，皮肤、瞳孔、心血管、汗腺和周围 | 
血管、胃肠、泌尿生殖系统均可受累。 

4. 肢体无力较轻或无 ，一 般无肌萎缩。查体吋可见下肢深、浅感觉和腱反射减弱或消失。 

【 诊断与鉴别诊断】 

诊断主要依据感觉和自主神经症状、血糖异常、肌电图显示神经传导速度减慢。需注意与 ： 
农药、金屈和一些有机化合物中毒引起的多发性周围神经病相鉴别，仔细询问病史有助于诊 
断。此外还应注意与癌性周围祌经病、亚急性联合变性、慢性炎症性脱髓鞘性多发性周围神经 
病及遗传性周 围神 经病鉴別。值得一提的是，有些年轻患者应与晚发的遗传性周围神经病，特 
別是遗传性运动感觉性神经病的 I 型和 n 型鉴别。后者部分患者合并糖尿病，其运动神经也同 
样受累并可出现肌肉萎缩，检查常有家族遗传史，神经活检和基因检测等有时可帮助鉴别 。 

[ 治疗】 

以控制血糖、改善循环、蓉养神经治疗为主，给予维生素、维生素 b 6 、维生素 b 12 、 atp 等药 
物，也有人认为神经节苷脂 -1 (0 M 1) 能促进周围神经再生。自发性疼痛可给予卡马西平、苯妥 
英钠，情绪不稳可用抗焦虑和抗抑郁药物。自主神经症状治疗比较困难，可对症治疗。 

【预 后】 

糖尿病性周围神经病治疗效果不佳，有些患者可发展成厌食、体重下降、抑郁及焦虑，甚至 
恶病质状态。部分患者出现顽固性肢端溃疡、坏死及反笈感染导致败血症。 

:、 搪_以性单经病 I 

糖祕病性单神经病 （diabetic mononeuropathy ) 是指单个神经受累，可以侵犯脑神经，也可以 
侵犯脊神经，如果侵犯两个以上神经称为多发性单神经病。脑神经主要以动眼神经、展神经、滑 
乍神经和面神经常见。脊神经常侵犯腓浅神经、腓肠神经、腓总神经、正中神经、尺神经、桡祌经、 

腋神经，少数可侵及膈神经和闭孔神经。 

【临床表现】 

糖尿病性单神经病主要是血液循环障碍所致，多数患#可见较明显的轴索变性及程度不等 
的 P 段性脱髓鞘，细小的感觉纤维受损较为显著。以急性或亚急性起病者居多，临床表现为受 : 
损神经相应支配区域的感觉、运动障碍，肌电阁检查以神经传导速度减慢为主 c 病程可持续数 
周到数月，治疗与多发性周围神经病相同。 
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一1、 搪尿病性自扮中经病 

80%的糖尿病患者有不同程度的自主神经受损，可以发生在糖尿病的仟何时期，但最易发 
生在病程20年以上和血糖控制不良的患者中 。 交感神经和副交感祌经，有髓纤维和无髓纤维 
均可受累 。 影响到心脏、血管及汗腺主神经时出现汗腺分泌异常、血管舒缩功能不稳定，丧现 
为四肢发冷、多汗或少汗、皮肤干燥，有15%的糖尿病患者合并有体位性低血 伍; 影响到瞳孔导 
致瞳孔对光反应迟钝称为糖尿病性异常瞳孔。 

较常见的糖尿病性自主神经病 （diahetic autonomic neuropathy ) 有： 

1 • 糖尿病性胃肠自主神经病 (diabetic gastrointestinal autonomic neuropathy ) 糖尿病常引起 
胃、肠自主神经损害，导致其功能紊乱，包括胃轻瘫、腹泻、便秘等。 

2. 糖尿病性膀胱功能障碍 （diabetic bladder dysfunction ) 13%的糖尿病患者合并有膀胱功 
能障碍，出现排尿困难，膀胱容量增大，称为低张力性大容蜇膀胱。由于膀胱内长时间有残余尿， 
因此常反复发生泌尿系统感染。 

3. 糖尿病性性功能障碍 （diabetic sexual dysfunction ) 男性糖尿病者有接近半■数出现阳 
痿，它可以是糖尿病自主神经障碍的唯一表现，其原因可能是由于骶部副交感神经受损所致。 
40岁以下的女性患者38%出现月经紊乱，此外还有性冷淡和会阴部瘙痒。 

四、糖尿病性符髋病 

糖尿病性脊髓病 （diabetic myelopathy ) 是糖尿病少见的并发症，主要 包括: 脊前动脉综合征、 
糖尿病性肌萎缩和糖尿病性假性脊髓痨。 

1 . 糖尿病性肌萎缩 （diabetic amyotrophy ) 约占糖尿柄的 () . 18% ， 是糖尿病性腰段神经根病 
变，为免疫介导的微血管神经外膜病变 。 多见于老年2型糖尿病患者，体重减轻、血糖变化时容 
易发生。多为亚急性起病，主要累及骨盆带肌，特别是股四头肌，往往肌萎缩明显，而肌无力非 
常轻微。常以单侧下肢近端无力萎缩开始，病情进展后约有半数患者双侧下肢近端受累，偶可 
累及下肢远端，部分患者存剧烈的神经痛但査体却无感觉异常。肌电图显示以支配近端肌肉和 
脊旁肌为主的神经源性损害 。 

2. 糖尿病性假性脊髓療 ( diabetic pseudomyelanalosis ) 脊髓的 /n ‘根 和) u ‘索受累引起的，临 
床表现为深感觉障碍，患者多出现步态不稳、夜间行走 W 难、走路踩棉花感，闭 H 难立征阳性。 

以 h 治疗均以治疗原发病为主，辅以 B 族维生素 治疗。 

第三节系统性红斑狼疮的神经系统表现 

系统性红斑狼疮 (systemic lupus erylhemalosus ， SI 」 E ) 是一种累及全身各系统的常见自身免 
疫病，是由于遗传、内分泌和环境因素相互作用而导致机体免疫失调引起的慢性炎性疾病。中 
国人患病率约为 21.4/10 万，其中90%以上是女性患者。临床表现多种多样，约有半数患者出 
现不同程度的神经精神症状，称为神经精神狼疮 (neuropsychiatric systemic lupus erythematosus , 
NPSLFJo 

【病因】 

SLE 导致的神经损伤原因较为复杂。 t 先，不同种族的发病率不同，提示有种族遗传性，而 
且有家族发病集中趋势，尤其是同胞姐妹和单卵双胞胎发病更多。其次，许多学者认为病莓感 
染与 SLE 相关，在部分患者体内发现抗麻疹病毒、副流感病毒、腮腺炎病毒及 EB 病毒抗体，同 
时血淸屮 T •扰素水平增卨，但还没有在 SLE 患者体内分离出这些病#。由于 SLE 女件患者明显 
多于男性患#，又多为育龄妇女，妊娠和分娩可以加重或诱发发病，提小•本病吋能内分泌 
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耵关.紫外线照射损伤皮肤可使皮肤细胞核内 DNA 成为抗原，刺激产生抗核抗体损伤皮肤，产 
生炎症 反有些药物也可使核蛋白和 DXA 变性，造成免疫反应，停药后症状也有所好转。 

【 发病机制】 

f = I 前较为公认的机制是免疫介导损伤。免疫介导 SLE 神经损伤的主要机制有： 

1. 抗体对神经细胞的直接损伤在患者体内可以检测岀多种自身抗体，例如 :抗神 经元抗 
休、抗神经胶质细胞抗体、抗淋巴细胞抗体，这些抗体可以直接杀伤神经组织。但是有些患者的 
短暂性和慢性神经症状用抗沐直接杀伤神经细胞无法解释，可能存在神经细胞表面的膜蛋白抗 
休，这驻抗休只是影响了细胞功能，而没有使神经细胞溶解坏死，因而在临床上引起精神症状和 
癒偷发作、 

2. 抗体对脑血管的损伤在该病患者内皮细胞膜磷脂上查到抗心磷脂抗体，可造成内皮损 
伤，进一步异致血小板黏附、聚集形成血栓。抗内皮细胞抗体还有单核细胞趋化作用，使单核细 
胞浸润于血管壁内，破坏血管壁和促进动脉硬化形成。 

3. 抗体对凝血系统的影响抗磷脂抗体表面带有正电荷，与带有负电荷的磷脂结合影响凝 
血 机制； 也可以通过 p 2 - 糖蛋白 I 发挥促血栓形成的 作用; 还可以与磷脂竞争性结合，延长磷脂 
依赖的凝血过程，如 X 因子的激活和凝血酶原向凝血酶的转化。 

4. 抗原一抗体对脉络膜和血一脑屏障的损伤抗原一抗体复合物对脉络膜和血一脑屏障 
造成损伤，可使抗体进入脑组织。 

【病理】 

SLE 神经系统病理改变包括中枢祌经系统和周围神经系统。脑损害可以弥漫全脑，主要有 
新旧不一的微梗死、出血，也可有大面积脑梗死、脑出血及蛛网膜下腔出血，但比较少见。脑血 
管广泛受累，以小血管病变为主，可表现为透明样变、血管内皮增生，也可出现血管炎性改变，此 
种改变多发生在大脑皮质及脑干。白质还可以出现脱髓鞘改变。周围神经主要以多灶性不对 
称的脱髓鞘改变为主，滋养神经的小血管病变也可导致轴索改变。 

【临床表现】 

SLE 神经症状可以出现在 SLK 的各个时期,狼疮脑病按临床表现将神经精神损害分为三型： 

① 轻型： 头痛和（或）呕吐、视物 模糊; ②中型 :除上 述表现外同时并发精神异常、抽搐发作、病理 
征或眼底 改变; ③ 重型: 除中型表现外有昏迷、典型的癫痫发作。常见的神经精神症状有： 

1. 头痛是 SLE 神经系统最常见的症状，约占32%~70%。主要表现为偏头痛，其次是紧 
张性头痛。偏头痛可以是有先兆的偏头痛，也可以无先兆，且可以在 SLE 诊断之前单独出现。 

2. 癫痫是另一常见的症状，约占17%〜37%。发作形式可以有全身强直一阵挛发作、单纯 
部分件发作、复杂部分性发作 、镟 痫持续状态、反射性癫痫、精神运动性发作等。约5% 〜 10%的 | 
患者以癫痫为 SLE 的首发症状，因此常被误诊为原发性癫痫。癫痫发作可以出现在疾病的早期， 

但最常见 T SLE 的晚期，患者应用抗癫痫药物后效果很好。 

3. 脑血管病也是 SLE 常见的神经症状，约占3%〜15%，包括脑梗死、脑出血和蛛网膜下 
腔出血，病变可累及大脑、小脑和脑干。原因可以是脑血管本身病变，也可以是来源于心脏附壁 
血栓的脱落造成脑栓塞。除此之外， SLE 并发的高血压、尿毒症本身也可以引起脑血管病。 

4. 认知障碍及精神症状是常见的临床表现，主要表现为记忆力减退，可以恢复，也可以复 
发。严重者可表现为胡言乱语、意识模糊、躁动不安、幻觉、痴呆、抑郁等。 

5. 无菌性脑膜炎包括急、慢性脑膜炎，常常出现在 SLE 早期，可以是首发症状，易于复发。 
表现为头痛、呕吐、颈项强直等。查体有脑膜刺激征。 

6. 运动障碍主要是狼疮性舞蹈病，偶可见到帕金森综合征。舞蹈病可出现在疾病的任何 
时朗，但在急性发作期多见。30岁以下青年女性多见，多为一过性，少数持续数年。可以是单侧 
舞蹈，也吋以是双侧，复发率大约25%, 
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7. 脊髓病 可以是 SLE 最初的临床表现，也可发生在疾病不同时期，常是急性或亚急性发 
病，胸髓受累居多，表现为双下肢无力，甚至完全性截瘫，受损平面以下各种感觉减退和消失、大 
小便功能障碍等。 

8. 脑神经病变 主要为视神经受累，也可累及面祌经、三叉神经及后组脑神经 3 在病变俊 
及大脑、脑干时，也吋同时累及脑神经。 

9. 脊神经病变 较少见，主要是非对称性神经炎。最常见的症状是感觉异常，可有手套一 
袜套状痛觉减退，其次是感觉性共济失调。也可以累及神经根，表现为急、慢性炎症性脱髓鞘性 
多发性周围神经病，少数报道也可出现单神经病、多发性神经病、弥漫性神经病等。 

[ 辅助检查] 

1. 脑脊液 35%的患者压力升高 ，一 般为轻度升高，但也有高达 400 mmH 2 0 以 上者; 74% 
的患者冇蛋白升高，多在 0.51 〜 2.92 g/L 之间； 18% 的患者可伴有 A 细胞轻度升高，每微升几个到 
几十个，以淋巴细胞升高 为主; 糖和氯化物多正常，个别报道糖降低。此外还可查到抗神经元或 
淋巴细胞的 IgG 抗体，半数患者出现寡克隆带。 CSF 中 C 4 补体和糖的含量降低常提示活动性 
狼疮性脑病。 

2. 血清免疫学 血清中一些抗体与临床表现有一定的关系，例如抗淋巴细胞抗体与认知障 
碍有关，抗核蛋白 P 抗体与神经症有关，抗心磷脂抗体与脑梗死、舞蹈病和脊髓炎有关。 

3. 影像学 SLE 脑病的 CT 、 MRI 表现多样，主要有以下几种:①脱髓鞘样改变: CT 表现力 
片状低密度灶，以脑白质为主， MRI 示大脑、小脑半球的深部广 I 质、基底核或脑 f 1 区长 T ,、 长 T 2 信 
号，病灶多发，呈条状、斑片状，无周闱水肿和占位 效应; ②大片脑 梗死: 单发或 多发; ③腔隙性脑 
梗死;④脑 出血; ⑤脑炎性 改变: MRI 示脑实质内片状长 T , 、长 T 2 信号，邻近脑冋肿 胀; ⑥脑萎缩： 
可单独出现，亦可同时伴有梗死灶。虽然 MRI 的表现没有特征性，但在发病24小时内有典型的 
长 T \ 、长 T 2 信号，应用激素后迅速消退均提示 SLE 脑病的存在。 

4. 脑电图 目前并没有特异性脑电图提示 SLE 脑病，但是脑电图的异常可反映发病早期 
的脑功能异常，对早期诊断、疗效观察以及判断预后有一定的意义。①轻度异常 ：主要 表现为 a 
波，较多散在或短至中程 H 波节律活动，以额、中央、颞区多见。②中度异常 :主要 表现为基本频 
率减慢，以 H 波及 D 波活动为背景，少# a 波，呈长程阵发性、持续性、弥漫性岀现。③電度异 
常:弥 漫性非节律性8波或0波发放。弥漫性损害， EEG 多表现轻度异常，此类病变与自身抗 
体免疫损伤有关，激素治疗效果较好。局限性损害者， EEG 多表现中重度异常。 

5. 肌电图 累及周围神经患者可出现神经传导速度减慢，个别敁示轴索损害的改变。 

【 诊断与鉴别诊断】 

根据典型的 SLE 表现且伴有神经、精祌症状，不难诊断，但如果 SLK 本身症状不典型，特别 
是神经、精神症状出现在 SLE 之前者容易误诊。 SLK 的诊断目前仍采用美圃风湿协会 (American 
college of rheumatology ， ACR )1982 年的诊断标准(参见内科学 ) o 根据青、中年女性起病，伴有皮 
肤损害、关节疼痛、低热、乏力等症状，伴有神经、精神症状、血沉快、内细胞和血小板降低、蛋内 
尿或管沏尿、抗核抗体阳性等诊断可以确立。同时脑脊液检查白细胞和蛋白轻度增高、抗核抗 
体阳性、 C 4 降低，大剂量皮质激素治疗好转有助于诊断。鉴别诊断需除外有明显的动脉硬化及 
其他危险因素所致的脑梗死、脑出血及蛛网膜下腔出血。还耑要除外多发性硬化，因为该病也 
常见于中、舞年女性，临床亦表现为缓解复发的特点，通过影像学难以鉴别，主要通过 CSF 及血 
清免疫学等检查辅助诊断。 

[ 治疗及预后】 

1. 一般治疗）、;/:尽¥诊断、尽¥治疗，本病是一种慢性疾病，需要长期随访和咨询，小 ‘断调 
整治疗方案 H 前没有很好的根治//法，应向患者讲清楚要树立与疾病 K 期斗争的信念、尽 M 
避免-些诱发因素，例如尽量避免紫外线照射,避免感染、精神刺激，注意休息，妊娠和生育也会 
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加取病怙愤州普&卡因胺、眺苯达嗪等药物，这些药物可能加重 SLE 。 尤其应注意尽量避免 ； 
成用抒说性药物： 

2 . 神经科治疗主要是对症治疗，例如癫痫可应用抗癫痫药物，高凝状态可应用抗血小板I 
聚集及改# M 环药物，周闹神经病可用皮质类固醇激素和 B 族维生索，舞蹈病可用氟哌啶 醇治丨 
疗，颅内 m 増商 可使用降低颅内压药物等：无菌性脑膜炎可以用激素治疗。近来研究发现: 
七 n I•皂计钠冇激素样作用，既可以抗脑水肿又可发挥免疫调节作用，对 SLE 应该较为合适，但是 | 
该药易出现靜脉炎，患者注射部位易出现疼痛。 

3. SLE 治疗 SLE 主要治疗//法是肾上腺糖皮质激素或免疫抑制治疗或两者合用。目前I 
激尜砬川 }池 比较哿遍的是甲泼尼龙冲击治疗，然后给予地塞米松或泼尼松治疗。其他免疫抑 
制剂治疗，如环磷酰胺、硫唑嘌呤静脉注射， M 甲蝶呤鞘内注射等治疗。应注意激素和免疫抑制 i 
齐 1 j 的不良反应和继发感染。 

本病预后不良，晚期出现多器官衰竭，特别是肾衰竭，也可以死于癫痫、大面积脑梗死以及 
药物不良反应等。 

第四节甲状腺疾病神经系统并发症 

I 

一、 「 I 1 状腺功能亢进的神经系统病变 

甲状腺功能亢进症 （ hyperthyroidism ) 简称甲亢,是指由多种原因导致的甲状腺功能增强，甲 
状腺激素分泌过多引起的多系统受累的高代谢症候群。受累的系统包括循环系统、消化系统、丨 
神经系统等。甲亢神经系统损害的机制尚不清楚，可能是甲状腺激素大量释放，使神经细胞线^ 
粒休氣化过程加速，消耗大量能量，导致细胞缺氧及能量不足所致。该病起病可急可缓，急性多 
见。可与甲亢危象并存，多由服药不规则或停药诱发，也可独立存在。在甲亢或甲亢危象症状 
存在的基础上可出现发热伴中枢神经损害和精神异常，包括以下 四种： 

1 ■ 甲彳犬 泉毒亩病 （〖liyrotoxir encephalopathy ) 可有不同程度的意识障碍，大量错觉、幻觉 
以及明显的精神运动性兴奋，患者可很快进人择迷状态。还可表现为去皮质状态、癫痫发作、延 
髓性麻痹、锥体束受累、脊髓丘脑束受累、锥体外系受累等。精神异常可为兴奋状态，亦可为抑 
郁状态。脑脊液示无色透明，细胞数多正常，可有压力增高及蛋白增高。脑电图示中、重度异常， 
以弥漫的高波幅慢波为主。头颅 CT 早期多示正常，也可在额颞区、半卵圆中心及基底核出现欠 
均匀低密度灶。头 MRI 可见相应部位长乃、长 T 2 异常信号。 

2. 急性甲状腺毒性肌病 （acute thyrotoxic myopathy ) 较为罕见，表现为发展迅速的肌无力， 

严 m 时口: r 在数口内发生软瘫。常侵犯咽部肌肉而发生吞咽及发音障碍，甚至累及呼吸肌引起呼 
吸麻痹。少数患者可侵犯眼肌及其他脑神经所支配的肌肉。肌腱反射常降低或消失，肌肉萎缩 
不明显，括约肌功能保留，无感觉障碍。 

3. 慢性甲状腺毒性肌病 （chronic thyrotoxic myopathy ) 很常见，特别是中老年男性，儿童少 
见。 特点力 进行性肌萎缩与肌力下降，而甲亢症状并不明显。易侵犯近端肌，伸肌较屈肌更易 
受累。少数患者可同时侵犯肢体远端肌和面肌，但无单纯远端肌萎缩者。一般肌萎缩与肌无力 
程度一致，但也有肌力下降明显而萎缩不明显者,尤其是女性患者。本病常同时侵及双侧，少数 
可以单侧为主。肌腱反射正常或亢进。少数患者萎缩肌肉可伴束颤。 

4. 甲状腺毒性周期性瘫痪甲亢合并周期性痴痪的几率为 I . 9 %〜6.2%，男性多见•发作特 
点勹家族性周期性_痪相 M ，即常在夜间或内天安静时突然发坐肢体软瘫，主要累及近端肌，很 
少累及脈下•和头颈部。可伴有 tl 主神经障碍，如心动过缓或过速、低血 FK 、呕吐、烦渴、多汗 、瘫 
疫及水肿等、血钾降低，似补钾并不能改莕肌力、 
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:、 甲状腺功能减退性神经病变 

甲状腺功能减退 （ hypothyroidism ， 简称甲低)性脑损害，主要表现为不同程度的神经糈神症 
状。轻者记忆减退、反应迟钝、精神抑郁、淡漠、轻度智能障 碍等; 重者步态不稳、共济失调、嗜睡、 
痴呆、精神错乱，甚至出现甲减性昏迷而死亡。甲低如为先天性或发生在生后早期，可引起精神 
发育不良，智能缺陷。 

甲低性脑神经病变可有嗅、味、视、听觉可减退，真性眩晕，视物模糊、视野缺损、视神经萎 
缩。视觉改变一般认为由于甲低继发脑垂体肿大压迫视神经所致。此外也可有二叉神经痛及 
面神经麻痹。 

甲低性脊神经病变较常见，表现为四肢远端感觉异常,如刺痛、麻木、烧灼感等。其中一半 
有感觉症状，如震动觉、痛觉及触觉 障碍; 部分患者有手套、袜套样感觉障碍 c 

此夕卜，甲低极易导致阻塞性睡眠呼吸暂停低通气综合征 （obstructive sleep apnea-hypopnea 
syndrome ， OSAHS )， 进而引起头昏 、嗜睡 、认知功能受损。 

本病经甲状腺素治疗后，大部分临床症状可很快消失，预后良好。 

三 、桥本脑病 

桥本脑病 （Hashimoto en ceph a l 0 pathy ， HE ) 是一种与自身免疫性甲状腺疾病相关的脑病。以 
抗甲状腺抗体增高为特征，而甲状腺功能可为正常、亢进或低下。本病病程呈复发一缓解或进 
展性，应用激素后可有显著疗效，所以桥本脑病又被称为 f _| 身免疫性甲状腺炎相关的激素反应 

性月病 ( steroid-responsive enr.ephalopathy associated with autoimmune thyroiditis , SKKAT ) 0 

目前 HE 的发病机制尚不淸楚，其发生芍甲状腺功能水平无关，抗甲状腺抗体也不是导致 
脑病的直接原因。多认为甲状腺炎和脑病都与免疫系统的过度激活有关，可能与以下因素相 
关 :①自 身免疫反应介导微血管病变导致的脑内低 灌注; ②促甲状腺激素过度释放引起的毒性 
效应; ③自身免疫性复合物攻击髓磷脂碱基蛋白触发脑血管性炎症而造成脑水肿;④甲状腺组 
织与神经组织有共同的抗原决定簇，因此在病理状态下产生的 ㈢ 身抗体可同时对神经细胞或 
a - 烯醇化酶 ( NAE ) 产生免疫杀伤作用。 

病理改变主要为脑实质内毛细血管周闱、动静脉、脑膜血管周围特别是以静脉为中心的淋 
巴细胞浸润及髓鞘和(或)轴突损害。 

本病多急性或亚急性起病，少数慢性起病，中年女性多见。根据发病类型可分为 两类: 一类 
是以局灶症状为主的卒中样发作型，为本病特异症状之一，病程呈复发一缓解形式，临床表现为 
锥体束症状如偏瘫、四肢瘫，也可出现失语、失用、失读、小脑性共济失凋、感觉障 碍等; 另一类持 
续进展戢多为精神症状，幻觉以幻听为多，兴奋症状如激越、易怒、不安等。亦 p 了出现抑郁、淡漠、 
意志缺乏、认知功能低下,也可布妄想、人格改变、行为异常等。 

此外，意识障碍发生率较高，其程度可从轻度嗜睡到昏迷,意识内容改变以意识模糊多见。 
还有锥体外系改变，可出现不随意运动、肌阵挛、震颤。少数出现斜视、眼阵挛、舞蹈病样运动、 
肌阵挛、 t 腭虚颤和眼睑痉挛 Q 癫痫发作以全面性发作较多，多呈强直一阵挛性发作，也可呈复 
杂部分性癫痫发作。还可伴有睡眠障碍、听觉过敏，偏头痛、神经痛性肌萎缩症以及脱髓鞘性周 
围神经病。 

抗甲状腺抗体检查对诊断•常重要。抗甲状腺过氧化物酶抗体(抗 TPO 抗体）阳性， nj 高出 
正常几倍或几幷倍〃抗甲状腺球蛋 A 抗体(抗 TG 抗体)可以阳性也可以阴性。脑脊液可见蛋 n 
正常或轻度升高，何也有达 3()0 mg/dl 者。细胞数轻度增加。脑电图呈全面慢波，多与临床症状 
密切相关。亦可出现（相波、棘波、棘慢波、突发性慢波。本病虽然可以全身性痉挛为多发症状， 
但在脑电 h 呈现癫痫样改变者少，这可能为本病的特征之一。影像学大部分患者的 CT、MRI X 
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特异性改变，或： VIRI 显示非特异性的大脑皮质下白质区 T 2 WI、FLAIR 高信号，随着病情好转，白 
质•可以恢复正常： SPECT 显示脑部存在低血流信号，主要发生部位在额叶，其次是颞 
叶、顶叶、忱叶及小脑半球： 

[I前类阆醉为首选治疗药物，给药后1〜2天多数患者开始出现明显的效果。对于症状出现 
反可取缸用药、此外，:其他免疫抑制剂如环磷酰胺、硫唑嘌呤亦可应用。亦可试用免疫球 1 
蛋治疗、血浆交换治疗。极少数患者可自愈。如治疗合理、及时，本病预后良好。 

( 冯加纯） 


丨.常也的与 PNS 相关的抗神经组织抗沐有哪些?临床意义如何? 
2. 副肿瘤性脑脊沒炎的主要临床表现有哪蠢? 

' L.unhcrr-Earon 肌无力综合怔与重症肌无力如何鉴别? 

4. 搪娘病性多定性神经病的临床表现反治疗原则是什么? 

5. 病性自主神经病的主要良说有哪些？ 

( 、.系统性红斑依疮的神经系统并犮症有哪些？ 

7. 甲状腺神经系统并发症及主要临來表 51 有唧些? 
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1- 屮坫 4- 苯丛 1,2,3,6- 四 M 吡啶 MPTP 278 
a - 突触核蛋 a -synurl(Mn 224,229,278,279 
(3 - 丨扰永 intrrfc 'ron- (3 , IF、- P 264 
A hotiiliniim toxin A 294 

I^rckrr 姻肌'/\ : 养不症 Becker muscular dystrophy, BMD 
375 

Creutzfrlcit-Jakob i/|i] CJD 246 
CT 灌注成像 CT pt'rfusion imaging, CTP 128 
C P 血 1 今成像 computerized tomography angiography, CTA 
128 

D- VfV :/; 胺 D-penic'illamine 288 

Duohenne 型肌 V " 1 , •养不良症 Duclienne muscular dystropliv. 
DMD 375 

Emery-Dreifuss 肌营养不良症 Emen-Dmifuss muscular 
clystroy)hy,FJ)MD 375 

Frieelreirh 共济失调反射保留型 Friedreich ataxia with 
retained refl('xes , KARR 390 
Frinrlreirh 划共济失调 Friedreich ataxia * FRDA 389 
F 波 F-wave 140 
H 反射 H-reflo'x 140 

Lamhert-I^aton 综合征 I.amheil-Eaton syndrome, LES 428 
Millrr Fisher 综合征 Miller Fisher syndrome,MFS 350 
Morva " 征 330 

M RI 灌注成像 perfusion-weigh ted imaging, PWT 131 
MR ! 弥 散成像 diffusion-weighted imaging,DWI 130 
Pick 病 211 

Ramsay-Hunt 综合征 340 
Rossolimo 征 62,118 
Roussy-r.evy 综合征 390 
Srhillin^ 试验 332 

Shy-I)mge ” •综合征 Shy-Drag<*r syndrome, SOS 230 
Sydenham 舞蹈病 Sydenham rliorea 288 


Tj 加权像 T , weight imaging,TjWI 130 
加权像 T 2 weight imaging , T 2 WI 130 
tau 蛋白病 222 
TOAST 分型 175 ^ 

Todd 麻痹 302 

Tolosa-Hunt 综合征 161 

Tourette 综合征 Tourette syndrome ， TS 295 

VaD 208 

W 小 er 试验 108 

A 

阿 一 罗 脑:孔 Arg>ll-Robertson pupil 38,249 

阿苯达晚 albendazole 253 

阿尔茨海默病 Alzheimer disease , AD 211,217 

阿蒙角硬化 Ammon hom sclerosis , AHS 298 

阿米替林 amitriptyline 266 

阿司 P 林 aspirin 174 

阿昔洛韦（无环鸟苷 ） acyclovir 237 

埃迪瞳孔 A die pupil 38 

埃迪综合征 A die syndrome 38 

癌性类重症肌无力综合征 Lambert-Eaton myasthenic 
syndrome 364 

M 己稀酸 viga batrin, VCB 315 
昂丹 3 琼 ondansetron 266 
奥卡西平 ox car }>azepine,OXC 315 
奧昔布宁 oxyhutynin 266 

B 

沖经痛 hrat^hial neuralgia 346 
巴氣芬 baclofen 266 

1 人•过度嗜睡症 excessive daytime sleepiness,EDS 416 
斑怨性错构瘤病 phakomatosi? 405 
439 


中英文对照索引 

伴暴发抑制的婴儿甲 - 期癒痛性脑病 (；arly infantile epileptic 
encephalopathy suppression-burst 307 
伴典型先兆的偏头痛性头痛 typical aura with migraine 
headache 160 

伴有肌阵拿失神发作的癖、痛 epilepsy with myoclonir. 
absences 306 

伴有皮质下梗死和白质脑病的常染色体显性遗传性脑动脉 
病 cerebral autosomal dominant arteriopathy with subcortical 
infarcts and Ieukoencephalopathy, CADASIL 204 
伴有枕区阵发性放电的良性儿童癒痛 childhood epilepsy 
with occipital paroxysms 305 

伴中央颗部棘波的良性儿童瘋痛 benign childhood 
epilepsy with (!entroternporal spike 305 
贝尔麻搏 Bell palsy 339 
贝尔征 Bell sign 340 
苯巴比妥 phenoharbital, PB 314 
苯海索 benzhexol 282 
苯妥英 phcnvtoin,PHT 314 
苯发英钠 phenvtoin sodium 339 
n 比唆嗣 praziquantel 253 
闭目难立征 Rornherg sign 19 
闭目难立征试验 Romberg sign test 114 
f 才 J 锁 综合征 looked-in syndrome 16,67,178 
边缘带 border zone 179 
边缘叶 limbic lohe 8 
W 平须底 platyhasia 406 
辨距小良 rlysmrtria 113 
锻阵率 knee clonus 117 
内戊酸 valproate, VPA 314 
病毐性脑膜炎 viral meningitis 237 
病原体伯氏包柔螺旋休 Borrelia fiiir^doiferi 250 
玻璃样小动脉坏死 hyaline ari ( x ri(jnec*rosis ] 86 
玻璃样脂肪货 hyaline fatty change 186 
4 、 安腿综合征 restless leg syndrome, H LS 280,419 
小 H .运动 involmiiaiy movement 87,112 
布龙扯 Hrun sign 253 


布咎津斯基征 Bmdzinski sign 120 
步态 gait 85 

部分前循环梗死 partial anterior circulation infarction , 
PACI 175 

部分性发作 partial seizures 302 

c 

苍岛密螺旋体 treponema pallidum 248 
侧窗血检形成 lateral sinus thrombosis 206 
常染色体 W . 性遗传脫蛋 ft 病 (^i^tinann-Straussler-Srheinker, 
GSS 病 248 

常染色体显性遗传性小脑性共济失调 autosomal dominant 
cerehnllar ataxia, A DC A 389 

常染色体隐性遗传性共济失调 autosomal recessive hereditary 
ataxia 389 
痴呆 dementia 72 
弛 缓性彳 难痪 flaccid paralysis 82 
迟发性运动障碍 tardive dyskinesia,TD 295 
持续植物状态 persistent vegetative state 67 
尺神经 uJnar rierv-e 345 
齿轮样强直 cogwheel rigidity 279 
袖动秽语综合征 Gillesdelatmm 他综合征 295 
抽动秽语综合征 multiple tics-ttoprolalia syndrome 295 
抽动症 tics 88 
穿衣失用 dressing apraxia 71 
纯感觉性卒中 pure sensor}- stroke，PSS 187 
纯运动性轻偏瘫 pure motor hemiparesis, PMH 187 
磁共振波谱成像 MR spectroscojjy ， MRS 131 
磁共振成像 magnetic' resonance imaging,MR] 130 
磁共振断层血管造影 magnetic resonanre tomographic 
angiography, MKT A 341 

磁共振静脉血管造影 magnetir resonance venography, 
MHV 207 

磁共血酱成像 magrK^ir resonance angiography, MR A 
130 

丛 if: 性头痛 ('luster hearlarlic 161,163 


Rm 酸格拉默 glatiramer acetate, ( tA 264 
拔丸阼 pill-rollinn ： 279 

D 

达力 I 吐啦 (hilfamjiridine 266 
达峰 ll 、 j •问 tinuMu peak/lTP 128 
大腕 T : 球 c*eMvl>ral luMnisphere 4 
大脑大 I 浄脉血栓形成 (xalen vein thrombosis 206 
大脑动脉环 W illis 环 25 
大脑脚综公川 ： Welmr syndrome 16 
大脑 fjij 动脉 anterior cerebral artery, AC A 173 
大脑中动脉 niicIdle (*erehral artery ， MCA 173 
单纯部分性发作 simple partial seizure 302 
纯抱給病 lij; herpeis simplex virus, HSV 234 
单纯抱給病 T(i : •性腕炎 herpes simplex virus encephalitis, 
HSE 234 

光子发射 HD . 机断尼 single photon emission computed 
tomography ， SPEGT 145 
•因病 monogenic disease 387 
/jft 神经病 monontniropathy 343 

单纤维肌电阁 single fibre electromyography,SFEMG 367 

胆碱能危象 cholinergic rrisis 369 

胆碱醋酶抑制剂 cholinesterase inhibitors, ChEl 365 

岛叶 insular loi)e 8 

低分子肝素 low molecular heparin 207 

低钟型周期性雜换 hypokalemic periodic paralysis 370 

低 /^Uk intracranial hypotension 92 

低 /?U.k 性头痛 intracranial hypotension headache 168 

底丘脑 subthalanius 10, 13 

碗痛 epilepsy 297 

碗痛持续状态 status epileptirus,SE 316 

电子计 tT • 机断 M 扫描 c>«mpuUMl tomography,CT 127 

淀粉样前体蛋 I I amyloid prerusor protein, APP 387 

跌倒发作 drop attack 173 

[5 ( 叶 parietal lohe 7 

B 1 :叶嫌病 parietal lobe epilepsy 305 


中英文对照索引 

东度蓉碱 scopolamine 266 
动眼神经 oculomotor nerve, HI 32 
动作性 C2 额 action tremor 87 
冻结 freezing 279 
度洛西汀 duloxetine 266 

短暂性脑缺血发作 transient ischemic attack,TIA 172 
短暂性全面遗忘症 transient global amnesia,TGA 173 
对称性多发性末梢神经病 distal symmetric neuropathy 
431 

对光反射 light reflex 106 
多巴胺 D 2 受体 dopamine D 2 receptor, D : R 146 
多巴胺转运蛋白 dopamine transporter, DAT 146 
多巴反应性肌张力障碍 dopa-responsive dystonia,DRD 
293 

多导睡眠图 polvsomnogram, PSG 414 
多发梗死性痴呆 multi-infarct dementia,MID 209 
多发性肌炎 polymyositis, PM 372 
多发性脑梗死 multiple infarction 179 
多发性神经病 polyneuropathy 349 
多发性硬化 multiple sclerosis,MS 259 
多汗症 hvperhicirosis 361 
多基因病 polygenic disease 388 
多奈脈齐 donepezil 266 
多沙 p 坐曝 doxazosin 266 
多系统萎缩 multiple system atrophy, MSA 229 
多药转运体假说 multidnig transporters 316 

多灶性获得性脱髓鞘性感觉运动神经病 muhifocal 

acquired demyelinating sensory and motor neuropathy, 

MADSAM 353 

多灶性运动神经病 multifocal motor neuropathy, MMN 354 

E 

额颞 n 卜变性 frontotemporal lobe degeneration, FTL1) 222 
额颗叶痴呆 frontotemporal dementia, 11D 222，228 
额叶 frontal lohe 6 
额叶癫痫 frontal lobe epilepsy 305 


中英文对照索引 


聘枕线 chamberlain line 406 
恩他卡朋 entacapone 283 

儿童慢性进行性部分持续性癫痫状态 Kojewnikow 
syndrome 305 

儿童失神性瘋痛 childhood absence epilepsy 306 
耳鸯 deafness 78 
耳鸣 tinnitus 78 
二巯丁 二酸钠 Na-DMS 288 

F 

发作性丛集性头痛 episodic cluster headache 164 
发作性共济失调 episodic ataxia,EA 389 
发作性偏侧头痛 paroxysmal hcmicrania 164 
发作性睡病 narcolepsy 12,309,415 
发作性运动障碍 paroxysmal dyskinesias 293 
反勘危象 brittle crisis 369 
反射 reflex 61,115 
芳基硫醋酶 A arylsulfatase-A 273 
放射性脊髓病 radiation myelopathy 335 
非尔氨醋 felbamate, FBM 315 

非感染性炎症性符髓炎 myelitis of noninfectious inflammatory 
type 322 

非快速眼动相 non-rapid eye movement,NREM 134,414 
非索罗定 fesoterorline 266 

非甾体类抗炎药 non-steroicial anti-inflammatniy drugs ， 
NSAIDs 162 

腓骨肌萎缩症 （•: har( ot-MaHe-Tooth 病 395 
腓总神经 common peroneal nerve 345 
肺检塞 pultnonar> r embolism , PE 182 
分水岭梗死性痴呆 dementia with border-zone infarction 
209 

分水岭脑梗死 cerebral watershed infarrtion, CWSI 179 

分子模拟 molecular mimicry 260,350 

办戈莫徳 fingolimocl 264 

疯牛病 mad cow disease ? M(JI) 246 

弗洛 W 综合征 I' rnin syndrome 124 


福斯特 一 肯尼迪综合征 Foster-Kennedy syndrome 7 
父系遗传 paternal descent 291 

复合（皮质）感觉 synesthesia sensation,cortical sensation 
115 

复合重复放电 complex repetitive flisrharges,CRD 139 

复视 diplopia 36 

S 杂部分性发作 complex partial seizure, CPS 302 
副交感神经 parasympathetic nerve 47 
副神经 accessory nerve, XI 46 

副肿瘤性边缘叶性脑炎 paraneoplastic limhio encephalitis 
426 

副肿瘤性感觉神经元病 paraneoplastic* sensory neuronopathy , 
FSN 428 

副肿瘤性脊髓炎 paraneoplastic myelitis 427 
副肿瘤性脑干炎 pararieoplastit! brainstem encephalitis 427 
副肿瘤性脑脊髓炎 paraneoplastic encephalomyelitis ， PEM 
426 

副肿瘤性小脑变性 paraneoplastic ('erehellar degeneration, 
PCD 427 

腹壁反射 abdominal reflex 118 

G 

肝豆状核变性 hepatolenticular degeneration ， HLD 285 
肝豆状核变性 Wilson disease 387 
感觉 sensory 55 

感觉神经传导速度 sensory ne.rw. conduction velocity,SCV 
139 

感觉性失语 Wernicke aphasia 8 
感觉异常性股痛 meralgia paresthetica 347 
感觉运动性卒中 sensorimotor stroke ， SMS ] 87 
橄榄脑桥小脑蒌缩 olivopontorerehellar atrophy , OPCA 
230 

月 T . 门反射 anal reflex 118 

高钾概周期性瘫痪 hyperkalemic* periodic paralysis 371 
尚密度■:角征 dense triangle sign 206 
跟一膝一 )] 令试验 heel-knee-shin test 1 1 3 


• 功能磁 共报 成像 functional magnet i(' resonutice imaging, 
fMIvM 131 

肢一头肌 / 乂射 hireps reflex 1 15 
肢 ：义-肌 反射 trireps reflex 1 16 
共 济失岡 ataxia 84 

共济失 iMj 性轻偏雜 ataxic-hemiparesis 187 
共济込•动 coordination movement 112 
钩端螺旋 病 leptospirosis 251 
构 rt' 障 O flysarthria 8() 

构 rVP'V^fi 1 ^ — 丁 • 笨拙综合 fll: dvsiirthrir-cliimsy hand symlmme, 
DCIIS 187 

] 1 {^Cerstmann syndrome 7 
股神经 femonil iu'fvp 348 
股神经痛 femoral neuralgia 348 

股外侧皮神经病 lateral femoral cutaneous neuropathy 347 

' 円，导 hone conduction, BC 108 

茲克降 K 带 olignclonal hands,OB 125,262,351 
关键部位梗死性痴呆 strategic infarct dementia, SID 
209 

观念件:失用 ideational apraxia 7() 

观念运动性失用 ideomotor apraxia 71 

|国 P 示标准化比值 internalional normalized ratio, INR 174 

H 

海’ & 硬化 hippocampal sclerosis, HS 298 
海绵窦血栓形成 cavernous sinus thrombosis 206 
海绵窗 综含征 Foix I syndrome 342 
核间性眼肌麻斟 internurlear ophthalmoplegia 35 
核 I :性眼肌麻癖 supranuclear ophtfialmoplegia 35 
核性眼肌麻癖 nuclear ophthalmoplegia 34 
亨特综合征 Hunt syndrome 42 
¥廷顿病 IIimtingron disease,HD 229,290 
“K 廷顿舞蹈病 Huntington chorea 290 
横密 transverse pt)rtion of lateral sinus 206 
红斑件肢痛症 (Mytliromelalgia 359 
会 1. 核综合 fll Benedikt syndnnno 17 


中英文对照索引 

后循环梗死 posterior circulation infarction,POCI 175 
华法林 warfarin 207 
滑本神经 trochlear nerve ， IV 33 
化脓性脑膜炎 purulent meningitis 239 
裸反射 ankle reflex 116 
裸阵挛 ankle clonus 117 
环孢索 A cyclosporine A 265 
环磷酰胺 cyolophosphainide, CTX 265 
张步态 festination 279 
奧斑回避 macular sparing 8,77 
昏迷 coma 65 
昏睡 sopor 65 

获得 性癫痫 性失语 Landau-Kldiner •综合征 307 
获得性免疫缺陷综合征 acquired immunodeficiency 
syndrome, AIDS 256 
霍夫曼征 Hoffmann 征 62,117 

J 

肌 搶 myokymia 139,365 
肌电图 electromyography, EMG 138 
肌动蛋白 actin 363 
肌节 sarcomere 363 
肌力 muscle strength 110 
肌强直 rigidity 279 
肌强直放电 myotonic discharge 139 
肌球蛋白 myosin 363 
肌容积 muscle bulk 110 
肌肉 muscle 52 

肌肉活组织检查 muscle biopsy 147 
肌收缩性头痛 muscle contraction headache 165 
肌屯颇动 fascioulation 365 
肌萎缩 musrular atrophy 82 

肌萎缩侧索硬化 amyotrophic lateral st'lerosis, ALS 213 
肌无力危象 myasthenic crisis 369 
肌纤维颤动 fibrillation 365 
肌张力 must'le tone 110 


中英文对照索引 


肌张力障碍 dystonia 284,291 

肌阵挈一失张力发作性癒痛 epilepsy with myoclonic- 
astatic seizures 306 
肌阵率发作 myoclonic seizure 304 

肌阵挈性癖、痛伴破碎红纤维 myoclonus epilepsy ragged- 
red fibers, MERRF 383 

基底动脉尖综合征 top of the basilar syndrome 178 

基底核 basal nucleus 9 

基底神经节 basal ganglia 9 

基底型偏头痛 basilar-tvpe migraine 160 

基因诊断 gene diagnosis 148 

基因治疗 gene therapy 389 

崎形性肌张力障碍 dystonia musculomm deformans 292 
吉兰一巴雷综合征 Guillain-Barre syndrome, GBS 340 
急性播散性脑脊髓炎 acute disseminated encephalomyelitis, 
ADEM 269 

急性泛自主神经病 acute panautonomic neuropathy, APN 
350 

急性感觉神经病 acute sensory neuropathy, ASN 350 
急性坏死性出血性脑脊髓炎 acute necrotizing hemorrhagic 
encephalomyelitis 270 
急性脊髓炎 acute myelitis 322 
急性甲状腺毒性肌病 acute thyrotoxic myopathy 435 
急性神经血管性水肿 acute angioneurotic edema 361 
急性炎性脱髓鞘性多发神经根神经病 acute inflammatory 
demyelinating polyneuropathies, AI DP 350 
忌性运动感觉轴索性神经病 acute motor-sensoiy axonal 
neuropathy, AMSAN 350 

急性运动轴索性神经病 acute motor axonal neuropathy, 
A MAN 350 

疾病调节治疗 flisea.se-mnrlifying therapies, DMTs 264 
脊神经 spinal nerves 47 
脊髓 spinal cord 19 

ff 髓 1 : 切综合征 Rrown-Serjuarfi syndrome 22,60,321 
脊髓短暂性缺血发作 spinal TIA 333 
脊髓梗夕 B spinal infarction 334 


赞髓空洞症 syringomyelia 329 

脊髓小脑性共济失调 spinocerebellar ataxia, SC A 389, 
391 

资髓休克 spinal shock 321 

脊髓血管病 vascular diseases of the spinal cord 333 
脊髓压迫症 compressive myelopathy 324 
脊髓亚急性联合变性 subacute combined degnneration of 
the spinal cord，SCD 331 
脊髓蛛网膜炎 spinal arachnoiditis 328 
剂峰兄动症 peak-dose dyskinesia 284 
剂末现象 end of dose deterioration 284 
加巴喷丁 gahapentin, GBP 266,315,339 
家族性偏滩性偏头痛 familial hemiplegic migraine,FHM 

158 

家族性致死性失眠症 fatal familial insomnia,FFI 248 
家族性自主神经功能失调症 familial dysautonomia 361 
甲氨蝶呤 methotrexate, MTX 265 
甲泼尼龙 methyl prednisolone, MPL 264,369 
甲状腺毒性脑病 thyrotoxic encephalopathy 435 
甲状腺功能减退 hypothyroidism 436 
甲状腺功能充进症 hyperthyroidism 435 
假 肥 大型肌营养不良症 pseudohypertrophy muscular 
dystrophy 375 

假性癒痛发作 pseudoepileptic seizures 309 

间脑 diencephalon 10 

僵人综合征 stiff-person syndrome 293 

降钟索基因相关肤 calcitonin gene-related pejptide,CGRP 

159 

降纤酶 defibrase 183 
交感祌经 sympathetic nerve 47 
交通性脑积水 rominunic'.atin^ hydrocephalus 411 
角膜反射 corneal reflex 107 
角膜色索环 Kayser-Fleischer ring ， K-F 环 285 
汀段性脱髓銷 segmental deinyelination 51 
结构性失用 constructional apraxia 71 
结核性脑膜炎 tuhenMjlous meningitis/FHM 241 


中英文对照索引 


结匕性硬化症 Bmnneville 病 399 

结 V 』’卜化症 tuberous sclerosis 399 

IlKf 反射 riliospinal reflex 102 

金刚保胺 amantadine 266,282 

紧张喂头痛 tension-type hearlarhp.TTH 161,165 

紧张件头痛 tt'nsion headache 165 

进 j rtli 半侧甚缩症 progressive hemiatrophy 360 

进行性多灶性白质脑病 progressive multifocal 
huicoenct^pluilopathy , PML 238 
iit 彳 J •性非流利性失语 progressive non-fluent aphasia, 

FNFA 222 

进行性风疹全脑炎 progressive rubella panencephalitis, 

PHP 239 

进行性核 h 性麻痹 progressive supranuclear palsy , PSP 
229 

进行性 肌萎缩 progressive muscular atrophy, PM A 214 
进行性 肌费养 不良症 progressive muscular dystrophy, 
PMD 375 

进行性脊肌蒌缩症 progressive spinal muscular atrophy, 
PSMA 354 

进行性延髓麻痹 progressive bulbar palsy, PBP 214 
进订性 脂肪资养不良 progressive lipodystrophy 362 
经烦磁刺激运动诱发电位 transcranial magnetic stimulation 
motor evoked potential, TMS-MEP 137 
经烦多普勒超声 transcranial floppier,TCD 143 
颈动脉窦反射 carotid sinus reflex 109 
颈动脉内脱切除术 carotid endarterectomy, CEA 175 
颈动脉血管成形和支架人术 rarotid angioplasty and 
stenling,CAS 175 

颈静脉孔综合征 Vernet syndrome 343 
颈内动脉 internal rarotirl artery ， 1CA 173 
颈内动脉盗血综合征 carotid steal syndrome 203 
胚神经 tihicil nerve 346 
疼挛性瘫换 spastic paralysis 81 
搭李件斜颈 spasmodic torticollis 293 


局部脑血流 M regional cerebral blood flo\v,rCBF 128 
局部脑血容 M regional cerebral blood volume,rCBV 128 
聚合酶链反应扩增技术 polymerase chain reaction ， PCR 
148 

觉醒时全面强直一阵挛性癫痫 epilepsy with generalized 
tonic-clonic seizure on awaking 306 

K 

“ 开一关 ” 现象 on-off phenomenon 284 
卡马西平 carbamazepine, CBZ 314,339 
抗癫痫药物 antiepileptic drugs. AEDs 310 
抗精神药物恶性综合征 neuroleptic malignancy syndrome 
227 

柯萨可夫综合征 Korsakoff syndrome 68 
颗粒细胞弥散增宽 disperse of dentate granular cells 299 
克匿格征 Kemig sign 119 
空 delta 征 empty delta sign 206 
空肠弯曲菌 Campylobacter jejuni ， CJ 350 
空间多发性 dissemination of lesions in space, DIS 259 
口 — 下颌肌张力障碍 oromandibular dystonia 292 
快速动眼期睡眠行为障碍 rapid eye movement sleep 
behavior disorder 225 

快速血浆抗体实验 rapid plasma regain,KRR 250 
快速眼动相 rapid eye movement, REM 135’414 
快缩肌纤维 fast twitch fibers 363 
眶尖综合征 Rollet syndrome 342 
眶上裂综合征 Rorhon-Duvigneaud svnfirome 342 
奎肯试验 Queckenstedt test 124 

L 

拉莫三嗦 lamotrigine, LT(; 315 
莱尔米特征 Lhermitte sign 261 
郎飞结 Ranvier node 337 

苦病 Raynaud disease, RD 356 


W 诺现象 Raynaiifl phenomenon, RP 357 
肋间神经痛 intercostal neuralgia 347 


静止性 跽额 static* tremor 87,279 
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离子通道病 channopathies 387 
利妥昔单抗 rituximah 269 

良性家族性新生儿惊厥 benign neonatal familial convulsions 
306 

良性频内压增高 benign intracranial hypertension 91 
良性新生儿惊厥 benign neonatal convulsions 306 
良性婴儿肌阵挈瘋痛 benign myoclonic epilepsy in infancy 
306 

疗效减退 wearing-off 284 

临床孤立综合征 clinically isolated syndromes, CIS 259 
硫哇嘿吟 azathioprine 264 

瘤样炎性脱髓鞘病 tumefactive inflammatory demyelinating 
diseases, TIDD 259 
卢 Ji 底凹陷症 basilar invagination 405 
烦底角 basal angle 406 
须内压 intracranial pressure ， ICP 90,192 
颇内压增局 intracranial hypertension 90 
路易体痴呆 dementia with Lewy bodies, DLB 211 ， 224, 
228 

路易小体 Lewy bodies 279,387 
氣批格雷 clopidogrol 174 
氣硝西泮 clonazepam, CNZ 315,341 
轮替运动障碍 rlisdiadochokinesia 114 
螺旋体间定术实验 treponema pallidum immobilization , 
TPI 250 

M 

吗替麦考殿醋 mycophenolate mofetil,MMF 269 
慢波睡眠中持续棘慢沒合波瘋痛 f'pilepsy with continuous 
spike-waves during slow-wave sleep 307 
慢缩肌纤维 slow twitch fibers 363 
慢性丛集性头痛 rhronir rlusler headache 164 
慢性状腺海性肌病 rhronir thyroloxir myopathy 435 
慢性紧张概头痛 fhronic tension-type headache 166 
慢性进 ^ 性舞蹈病 chronir progressive c horea 290 


慢性进行性眼外肌雜疾 chronic progressive external 
ophthalmoplegia, CPEO 383 
慢性偏头痛 chronic migraine 160 
慢性炎性脱髓鞘性多发性神经根神经病 rhronir 
inflammatory demyelinating polyrafliculoneuropathy, CIDP 
353 

慢性游走性红斑 er>'thema chronic migrans, ECM 250 
梅毒螺旋体凝集实验 treponc^ma pallidum agglutination 
assay, TP HA 250 
梅尼埃病 Mcnioro disease 174 

酶联免疫吸附试验 enzyme linked immunosorbent assay, 
ELISA 125 
美多 S rnadopar 282 
美克洛嗤 mnnlizino 266 
美司納 uromitexan 269 
弥搜性硬化 diffuse sclerosis 271 
弥漫性轴周脑炎 encephalitis periaxalis diffusa 271 
弥散张 M 成像 diffusion tensor imaging, DTI 131 
迷走一副一舌下神经综合征 Jackson syndrome 342 
迷走一 3• 卜神经综合征 Tapia syndrome 342 
迷走神经 vagus nerve, X 44 
米托息酉昆 rnitoxantrone 264 
面肌疼拿 facial spasm 341 

面肩肱型肌哲养不 tJi 症 facioscapulohumeral muscular 
dystrophy, FSHD 375 
面具脸 masked faoti 279 
而偏侧萎缩症 facial hemiatrophy 360 
面神经 facial nerve, \1] 40 

面神经炎 facial neuritis 339 
面痛 farial pain 73 
命名性失语 anomic aphasia 8 
換索反射 groping reflex 7 
莫达非尼 morlafinil 266 
木他 stupor 67 
fl 标假说 target liypothesis 316 
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N 

那他珠单抗 nalalizumab 264 
难治性碗痛 intractable e^pilepsv 316 
脑 jfU 血〖病 Sturge-\\ eher 综合征 401 
腕 i l 11 血 intrar<»rphral hemorrhage, ICH 188 
脑磁 I 冬 I magnetoencephalograpliy, MEG 136 
脑岛 insula 8 

脑底舁常血管网病 ( 烟劣病 ) moyamoya disease 180,202 
脑电 [冬 1 elertroc'ncephalography , EEG 133 
脑徒粉样血管病 cerebral amyloid angiopathy, CAA 203, 
209 

脑动脉盗血综含征 steal syndrome 203 
服 I 干 brain stem 13 

脑 -听觉诱发电位 brainstem auditory evoked potential, 
BAEP 137 

脑梗死 cerebral infarction 175 

脑活组织检查 biopsy of brain tissue 147 

脑积水 hydrocephalus 195 

脑棘球蝴病 cerebral echinococcosis 254 

脑脊液 cerebrospinal fluid ， CSF 122 

脑静脉系统血栓形成 cerebral venous thrombosis,CVT 205 

脑而血管艇病 encephalofac.ial angiomatosis 401 

J ] 凶囊虫病 cerehral rysti( 、 erf、os is 252 

脑桥 pons 15 

脑桥被盖 F 部综合征 Raymond-Cestan syndrome 15 
脑桥腹内侧综合征（福维尔综合征 ） Foville syndrome 
15,178 

脑桥腹外侧综合征 Millard-Gubler syndrome 15,178 
脑桥旁 正屮 网状结构 paramediiiii pontine reticular formation ， 
PPKF 261 

脑桥小脑脚综合征 Cushing I syndrome 342 
脑桥中央髓鞘溶解症 central pontine myelinoiysis, CPM 274 
脑缺血半 暗带 isrhemir penumbra 131,177 
服 I 炎 If brain herniation 92 
腕神经 cranial nerves 29,47 


脑检塞 cerebral embolism 176 
脑型肺吸虫病 cerebral paragonimiasis 255 
脑型血吸虫病 cerebral schistosomiasis 254 
脑性雜疾 cerebral palsy 405.408 
脑血管疾病 cerebrovascular disease, CVD 170 

脑血管疼奢 cerebrovascular spasm ， CVS 195 
脑血检形成 cerebral thrombosis 176 
内囊 internal capsule 9 
内脏神经 visceral nerves 47 
逆死性神经病 dying-hack neuropathy 349 
尿激酶 urokinase, UK 183 
题叶 temporal lobe 7 
颁叶癫痫 temporal lobe epilepsy 305 
颖叶中央硬化 mesial temporal sclerosis,MTS 298 
牛津郡社区卒中研究分型 Oxfordshire community stroke 
project, OCSP 175 
扭转 & 攀 torsion spasm 88,292 

o 

偶发性发作性紧张型头痛 infrequent episodic tension-type 
headache 165 

P 

帕金森病 Parkinson disease,PD 278 

帕金森病痴呆 Parkinson disease dementia ， PDD 211,228 

帕金森综合征 Parkinsonism 225,230 

帕里诺综合征 Parinaud syndrome 13,36,411 

旁中央小叶 paracentral lobule 1 

皮肌炎 （ lerniatomyositis ， DM 372 

皮质一纹状体一脊髄变性 corticostriatospinal degeneration 
246 

皮质基底核变性 cortirobasal aegenercition , CBD 232 
皮质扩展性抑制 cortical spreading depressing,CSD 158 
皮质盲 cortical l>lin(iness 77 
皮质下动脉硬化性脑病 Binswanger disease 209 
偏身投掷运动 liemihallismus 13,88 
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偏头痛 migraine 158 
偏头痛持续状态 status migrainosus 160 
偏执一强迫行为 obsessive-compulsive behavior 289 
频发性发作性紧张型头痛 frequent episodic tension-type 
headache 165 

平均通过时间 mean transit time, MTT 128 
破壶音 MacEwen 征 411 
扑痛嗣 primidone, PM D 314 
普拉克索 prarnipexole 283 
普瑞巴林 pregahalin 266,315, 339 

Q 

气导 air conduction, AC 108 

铅管样强直 lead-pipe rigidity 279 

前冲步态 propulsion 279 

前庭神经 vestibular nerve; 43 

前庭蜗神经 vestibulocochlear nerve, \T1I 42 

浅反射 superficial reflex 61 

浅感觉 superficial sensation 114 

腔隙性梗死 lacunar infarction ， LAC1 175 

腔隙状态 lacunar state 187 

强握反射 grasp reflex 7 

强直性发作 tonic seizure 303 

强宵性肌营养小良症 myotonic dystrophy,MD 380 

强直性瞳孔 tonic* pupil 38 

桥本脑病 Hashimoto encephalopathy ， HE 436 

奸少 年肌阵傘癒痴 juvenile myodonir epilepsy 306 

青少年失神癫痫 juvenile absence epilepsy 306 

肯少年嗜睡贪贪症 Kleine-Levin 综合征 416,417 

轻度认知障碍 mild cognitive impairment ， MCI 72 

|£脑 thalamus 10,11 

妪体感觉 somatic sensation 83 

妪体感觉诱发电位 somatosensory evoked potential, SEP 
136 

9K 体神经 .somatic nerves 47 

强 ft rigirlity 101 


去皮质强直 decorticate rigidity 66, 101 
去皮质综合征 decorticated synclrnme,apallir syndrome 66 
全面强直一阵舉发作 generalized tonic-rlonir seizure, 
GTCS 303 

全面性发作 generalized seizures 303 
全身性扭转性肌张力障碍 torsion dystonia 292 

R 

染色体病 chromosomal disorder 388 
烧骨膜反射 radial reflex 116 
烧神经 radial nerve 343 
烧神经麻癖 radial paralysis 344 
人类白细胞抗原 human leukocyte antigen ， HLA 366 
人类免疫缺陷病海 human immunodefirinncy virus-1 ， 
HIV-1 234 

人类 T 淋巴细胞病毒 I 型相关脊髓病 HTLV-I associated 
myelopathy, HAM 324 

人类嗜丁淋巴细胞柄毒 I 型 human T lymphotropic 
virus-1 ， HTLV-I 26() 

脫蛋 A prion protein,PrP 246 
脫蛋白病 prion disease 246 

S 

腮腺后间隙综合征 Villaret syndrome 343 
® 加宾 tiagabine ， T(;B 315 
叉神经 trignrriinal nerve，V 38 
-叉神经血管复合体 trigeininovasnular complex 159 
- 乂乙 iE 四胺 trietyl tetramine 288 

散发性 偏瘫性 偏头痛 sporadic hemiplegic migraine 160 
上丘脑 epithalamus 10, 12 

上矢状窦血栓形成 superior sagittal sinus thrombosis 206 
t'.t J •网状激活系统 ascending relirular artivating system 65 
ff F 神经 hypoglossal nerve, XH 47 
p 咽神经 glossopharyngfial nerve, IX 44 
深反射 reflex 61 

深感觉 rl(-<^p sensation, proprioreplive sens a I ion 1 15 
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你脉血枪形成 d(M'p vein thrombosis , DVT 182 
f 中经传导速度 nerve conduction velocity, NCV 138 
沖》活组织检许 nt'rve l>iopsv 147 

神经粘冲狼疮 n('umpsyc*hiatn(* systemic lupus entliomatosus. 
XPSLK 432 

神经朵姆确 Lvmc iuMirohorreliosis 250 

神经梅说 neurosyphilis 248 

神经痛 iKMiralgia 343 

沖玲 系统发 W 1 常性疾病 developmental diseases of the 

nervous system 404 

神经系统副肿瘤综合征 paraiuM)plastir neurological 
syn(lmm(、 ， PNS 423 

神经系统寄生虫感染 nervous system parasitic infection 
252 

神经系统先 入性 疾病 congenital disease of the nervous 
system 404 

神经纤维瘤病 neurofibromatosis, NF 398 
神经性肌强直 neuromyntonia 381 
神经血宵性水肿 angioneurotir edema 361 
神经炎性斑 neuritir plaques ， NI) 218 
神经兀父性 neuronal degeneration 51 
神经元病 neuronopathy 51 
神经原纤维缠结 nourofihri 1 lary tangles ,NFF 218 
肾上腺脑白质营养不良 adrenoleukodystrophy ， ALD 271 ， 
273 

失眠症 insomnia 414 
失认 agnosia 71 
失神发作 absence seizun^ 303 
失用 apraxia 70 
失语 aphasia 69 
失张力发作 atonir seizure 304 
施万细胞 Schwann cell 337 

时 |、uj 多发性 dissemination of lesions in time, DI F 259 
事件相关电位 event-related potential,ERP 137 
视放射 optic radiation 31 
视交义 optic rhiasma 31 


视觉诱发电位 visual evoked potential, VEP 136 
视觉障碍 disturbance of vision 77 
视乳头水肿 papilledema 32,106 
视神经 optic nerve ， II 31 
视神经脊髓炎 neuromyelitis optica,NMO 266 
视神经脊髓炎谱系疾病 neuromyelitis optica spectrum 
disorders, NMOSDs 267 
视神经萎缩 optic atrophy 32,106 
视神经炎 optic neuritis ， 0IV 267 
视束 optic tract 31 
视网膜性偏头痛 retinal migraine 160 
嗜神经病毒 neurotropic virus 234 
嗜睡 somnolence 65 
手足徐动症 athetosis 88,293 
书写症孽 writer cramp 293 
束额电位 fasciculation potential 139 
束带征 cord sign 207 

数字减影血管造影 digital sabstraotion angiography.DSA 
126 

双相异动症 biphasic ciyskinesia 284 

睡眠呼吸暂停低通气综合征 sleep apnea hypopnea syndrome ， 

SAHS 417 

睡眠呼吸暂停综合征 sleep apnea syndrome. SAS 417 
K ] 来吉兰 selegiline 283 
四巯钼酸胺 tetrathiomolybflate,TM 288 
髓鞘碱性蛋内 myelin basic protein,MBP 260 
索利那新 solifenacin 266 

锁骨下动脉盗血综合征 subclavian steal syndrome,SSS 
203 

T 

苔鮮纤维出芽 mossy fiber sprouting 298 
擁瘦 paralysis 81 

索罗辛 tamsulosin 266 

糖尿病性膀胱功能障碍 diabetic bladder dysfunction 432 
糖咏摘性中神经病 diahetir monoueuro|iathy 431 
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糖尿病性多发性周围神经病 diabetic polyneuropathy 431 
糖嵌病性肌萎缩 diabetic amyotrophy 432 
糖尿病性脊髓病 diabetic myelopathy 430,432 
糖尿病性假性脊髓瘦 diabetic pseudomyelanalosis 432 
糖尿病性脑血管病 diabetic cerebrovascular diseases 430 
糖尿病性胃肠自主神经病 diabetic gastrointestinal autonomic 
neuropathy 432 

糖尿病性性功能障碍 diabetic sexual dysfunction 432 
糖尿病性周围神经病 diabetic neuropathy 430 
糖尿病性自主神经病 diabetic autonomic neuropathy 432 
特发性瘋痛 idiopathic epilepsy 297 
特发性面神经麻瘦 idiopathic facial palsy 339 
特发性炎性脱髓鞘疾病 idiopathic inflammatory demyelinating 
diseases, II DDs 259 
特立氣胺 teriflunomide 264 
提睾反射 cremasteric reflex 118 
替扎尼定 tizanidine 266 
听觉过敏 hvperacusis 78 
同心圆性硬化 concentric sclerosis 272 
瞳孔 pupil 107 
痛性抽搖 ti(. douloureux 338 
痛性眼肌麻痕 painful ophthalmoplegia 161 
头痛 headache 73,157 
头眼反射 ociilocephalic reflex 102 
透明变性 hyalinosis 186 
突触核蛋白 alpha-synuclein 387 

突触核蛋内病 synucleinopathy 230 
托 " 比酯 r.opiramate,TPM 315 
托特罗定 tolterorline 266 
调 〒 j 反射 a('<*ommorlation reflex 106 

w 

完令前循环梗死 total anterior riix*ulation infarction,TAC1 
175 

玩偶服试验 Doll test )02 

腕管综合征 ( ar|ml tunnel synflromp,(lTS 345 


网状结构 reticular formation 14 
威尔逊病 Wilson disease, WD 285 
未达到痴呆的血管性认知障碍 vascular cognitive impairment 
no dementia, VCIND 208 

萎缩性肌强直蛋白激酶 dystrophia myotonica protein 
kinase, DMPK 380 

纹状体黑质变性 striatonigial degeneration, SNl) 230 

虫呙神经 cochlear nerve 42 

沃勒变性 Wallerian degeneration 51 

无动性缄默症 akinetic mutism 66 

无汗症 anhidrosis 361 

无先兆偏头痛 migraine without aura 159 

舞蹈样运动 choreic movement 87 

X 

西地那非 sildenafil 266 
西罗莫司 sirolimus 401 
息宁 sinemet 282 
膝反射 knee jerk 116 

系统性红斑狼疮 systemic lupus erythematosus,SLE 432 
K 颂反射 ja\v reflex 107 
下丘脑 hypothalamus 10,12 
夏科 Charcot 330 

先天性副肌强寅 paramyotonia congenital 381 
先天性肌强直症 myotonia congenita 382 
先天性肌营养不良症 congenital muscular dystrophy ,CMD 
375 

先天性脑穿通畸形 congenital porencephalia 404 
先天性脑积水 congenital hydrocephalus 411 
纤颤电位 fibrillation potential 139 
痫性发作 seizure 74,297 
线粒体病 mitochondrial disease 383,388 
线粒体肌病 mitochondrial myopathy 383 
线粒体脑肌病 mitochonflrial enrnphalomyopathy 383 
线粒体脑肌病伴高乳酸血症和卒中样发作 mitochondrial 

pnrephaJomynpathv wilh larlic acidosis and stroke-like 


episodes, MELAS 383 
小动脉硬化 arteriolar atherosclerosis 186 
小 M (wlu'llum 17 

小腕 W 桃沐 Hl'h 崎形 Amold-Chiari 崎形 406 
小肺袖 裂孔彳 tentorial herniation 92 
小 M 性共济失關 rerehellar ataxia 230 
小舞蹈病 chorea minor 288 
小 Y fil: mi(T(>graplii;i 279 

斜视性阵华 • 肌阵率 opsorlonus-myorlonus , QMS 427 
心房 ㈣ i 动 atrial fibrillation, AF 184 

新 ’ k J L 癒痛 neonatal seizures 307 

新斯的明 neostigmine 368 

新八 1 隐球萌脑脱炎 cryptornrrnsis meningitis 244 
行为祐常沏 ITD lwITD 223 

性病检査实验 venereal disease research laboratory ， VDRL 
250 

浪批斯的明 pyridostigmine bromide 368 
湿新斯的明 neostigmine bromide 368 

換隐亭 bromocriptine 283 
嗅觉减退 hyposmia 279 
嗅神经 olfactory nerve, I 30 

选择性脊神经后根切断术 selective posterior rhizotomy ， 
SPH 410 
眩舉 vertigo 76 

血 脑脊液屏障 blooci-cerebrospinal fluid barrier,BCB 
122 

血管壁坏死 angione('iosis 186 
血管性痴呆 vascular dementia, VaD 208 ， 209 ， 227 
血管性帕金森综合征 vascular Parkinsonism, VP 232 
血管性认知障碍 vascular cognitive impairment ， VCI 208 

Y 

业急性感觉祌经元病 subacute sensory neuronopathy 428 
亚急件坏々匕性脊髓病 subacute necrotizing myelopathy 
427 

业 . 念 fl : 坏死性脊髓炎 suhiUMile net'mtic myeiitis 323 
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亚急、变 14 subacute cerebellar degeneration 427 
亚急性硬化性全脑炎 subacute sclerosing panencephalitis , 
SSPE 238 

亚急性运动神经元病 subacute motor neuronopathy 428 

咽反射 gag reflex 109 

延髓 medulla oblongata 14 

延髓背外侧综合征 Wallenberg syndrome 14,179 

延髓空洞症 syringobulbia 329 

延髓内侧综合征 Dejerine syndrome 15 

岩尖综合征 Gradenigo syndrome 342 

眼睑癌挛 blepharospasm 292 

眼险下垂 ptosis 106 

眼前庭反射 oculovestibular reflex 102 

眼球爲颜 nystagmus 78 

眼外肌麻搏 extraocular muscle palsy 106 

眼心反射 oculocardiac reflex 109 

眼型肌营养不良症 ocular muscular dystrophy 375 

眼咽型肌营养不良症 oculopharyngeal muscular dystrophy, 

OPMD 375 
fl 艮 S2 nystagmus 107 
腰椎穿刺 lumbar puncture 122 

药物过度使用性头痛 medication overuse headache,MOH 
160,166 

液体衰减翻转恢 S 序列 fluid-attenuated inversion _very ’ 

FLAIR 130 

，侧颅底综合征 GuiUain-Garcin syndrome 342 
一个半综合征 one and a half syndrome 35 
依酸氣按 tensilon 368 

遗传代谢病 inherited metabolic disorders 387 
遗传性疾病 genetic disease 387 

遗传性痉挛性共济失调 hereditary spastic ataxia,HSA 
389 

遗传性痉孪性截瘫 lwreditaiy spastic paraplegia,HSP 
393 

遗传性舞蹈病 hereditary chorea 290 

遗传性运动感觉神经病 hereditary motor and sensory 
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neuropathy , HMSN 354,395 
遗忘 amnesia 68 
乙號胺 ethosuximide ， ESX 315 
乙醜胆碱 acetylcholine , ACh 363 
乙醜胆碱受体 acetylcholine receptors , AChR 363 
乙状赛 sigmoid portion of lateral sinus 206 
异动症 abnormal involuntary movements, AIMs 284 
异染性脑白质营养不良 metachromatic leukodystrophy 
273 

易变性疼率 mobile spasm 293 

意识模糊 confusion 66 

意向性震颜 intention tremor 87 

意志缺乏症 abulia 67 

隐源性癫痫 cryptogenic epilepsy 297 

隐源性或症状性 cryptogenic or symptomatic 306 

婴儿痉孪征 West 综合征 306 . 

婴儿重症肌阵挛性癫痫 severe myoclonic epilepsy in 
infancy 307 

焚光密螺旋体抗体吸附试验 fluores(*ent treponemal 
antibody-ahsorption test ， FTA-ABS 250 
有先兆偏头痛 migraine with aura 160 
诱发电位 evoked potential, EP 136 
语义性痴呆 semantin dementia,SD 222 
原发性侧索硬化 primary lateral sclerosis, PLS 214 
原发性进行性失语 primary progressive aphasia,PPA 222 
原发性處额 essential tremor, ET 294 
远端获得性脱髓鞘性对称性神经病 distal anquirecl 
(lemyelinating symmetric neuropathy, DA DS 353 
远端型肌营养不良症 distal muscular dystrophy 375 
运动迟缓 hradykinesia 279 

运动单位动作电位 motor unit art ion potential, MUAP 138 
运动神经传导速度 motor nerve conrlur：fion velocity,MCV 
139 

运动神经儿病 motor neuron disease, MND 213 
运动系统 movftment system 53 
运动诱发电位 motor evoked potential, MEP 137 


运动障碍性疾病 movement disorders 277 
牽厥 syncope 74 

Z 

“ 折刀”现象 clasp-knife phenomenon 81 
再灌注损伤 reperfusion injury 177 
早产儿基质（室管膜下）岀血 matrix(subependymal) 
hemorrhage in premature infants 408 
早发性肌阵挛性脑病 ear ly myoclonic ： encephalopathy 
306 

早现现象 anticipation 291 

诡妄 delirium 66 

展神经 abducent nerve ， VI 33 

阵发性去极化漂移 paroxysmal depolarization shift,PDS 
298 

阵挈 clonus 117 

阵挛性发作 clonic seizure 303 

枕骨大孔疵 herniation of foramen magnum 92 

枕髁一颈静脉孔综合征 Collet-Sicard syndrome 343 

枕神经痛 ocr.ipital neuralgia 346 

枕叶 occipital lobe 8 

枕叶癫痫 occipital lobe epilepsy 305 

靈颜 tremor 87 

fiS 颤麻癖 paralysis agitans 278 

睁眼 §* 迷 coma vigil 66 

正常钟型周期性摊换 normal kalemic periodic paralysis 
372 

正电子发射计算机断层 position emission tomography, 
PET 145 

正锐波 positive shape potential 139 
正中神经 medial nerve 344 
症状波动 motor fluctuation 284 
症状性瘫痫 symptomatic epilepsy 297 
症状性偏头痛 symptomatic migraine 161 
肢带型肌营养不良症 limb-girdle musrular dystrophy , 
LCMD 375 
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肢休运动性失用 m^lokinetir apraxia 71 
货.免血枪形成 straight sinus thrombosis 206 
桢物状态 talive state 67 

如反射 plantar rrflex l 18 
指 i.M 式验 fin^er-to-nose test 113 

治打时 tlit'iapeutir time window/ITVi 177 

c 1 1 fWl mesencephalnn 16 

中枢神经乐统 central nervous system, CNS 4 ， 234,259 
中枢神经系统脱髓销疾病 CNS (lemyelinating diseases 
259 

瓜心 ■种沒电刺激 repeating nerve electric stimulation, RNES 
367 

亟症肌无 >0 myasthenia gravis,MG 351 ,365 

蜇组组 织沏纤 溶酶原激活物 rrcomhinant tissue-type 
plasminogen activator,rt-PA 183 
周期性嫌换 periodic paralysis 370 
M ] 期性肢休运动 periodic limb movement, PL\1 420 
周闱神经 peripheral nerve 47 ， 337 
MJPN 性眼肌麻癖 peripheral ophthalmoplegia 34 
轴突变性 axonal degeneration 51 

蛛网脱卜腔持续注入巴氣芬 continuous intrathecal haolofen 
infusion, CIBI 410 

蛛网膜下腔出血 suharachnoid hemorrhage,SAH 193 
注怠力缺陷多动障碍 attention deficit hyperactivity disorder ， 


ADHD 289,295 

椎—基底动脉盗血综合征 vertebrobasilar steal syndrome 

203 

锥体外系疾病 extrapyramidal diseases 277 
锥体外系统 extrapyramidal system 54 
姿势性遂颇 postural tremor 87 
姿势与步态 stance and gait 114 
姿势障碍 postiiral instability 279 
向动症 automatisms 302 
自发性脑 W 液漏 spontaneous CSF leak 168 

肉身免疫性甲状腺炎相关的激素反应性脑病 steroid " 

responsive encephalopathy associated with autoimmune 
thyroiditis, SREAT 436 
自主神经 autonomic nerve 47 
甶 主神经功能障碍 autonomic dysfunction 230 
肉 主祌经系统 automatic nervous system 356 
卒中 stroke 170 
卒中单元 stroke unit 172 
阻塞性脑积水 obstructive hydrocephalus 411 

阻塞性睡眠呼吸暂停低通气综合征 0b5trU ° tiVeSleeP 

apnea hypopnea syndrome,OSAHS 418,436 
左乙拉西坦 levetiracetam ， LEY 315 
唑尼沙胺 zonisamide，ZNS 315 



炎中文对照索引 


a -symirlr'in 突触核蛋 224,229,278,279 

A 

abdominal n*flp\ 股嘴反射 
ahdurfMit ikm vc', VI 展神经 33 

abnormal involuntary movements, AIMs 兄动 fiE 284 
absence seizure 失神发作 303 
abulia : S 志缺乏症 67 
arressory nerve, XI 副神经 46 
accommodation reflex 调节反射 106 
acetylcholine re('eptors , AChH 乙醜胆碱受体 363 
acelylrholine, ACh 乙醜胆碱 363 

acquired immunorlefirinnry svndronie, AIDS 获得性免 fe 缺 
陷综介征 256 
actin 肌动蛋内 363 

action tremor 动作性$颤 87 

acute angioneurotic edema 急性神经血管性水刖 1 361 
acute disseminated enrc phalomyelilis,ADEM 急性播散性 
脑脊髓炎 269 

acute inflammatory demyelinating polyneuropathies, AIDP 
急性炎性脱髓鞘性多发神经根神经病 350 
acute motor axonal neuropathy, AM AN 急性运动轴索性神 
经病 35() 

arute motor-sensory axonal neuropatliy♦ AMSAN 急性运动 
感觉轴索性神经病 350 
acute myelitis 急性资髓炎 322 

acute necrotizing hemorrhagic' enrepi^lomyelitis 总性坏死 

性出血性脑脊髓炎 270 

acute f)anautonomir neuropathy , APN 急性泛 _ 主神经病 

acute sensory neuropathy, ASN 急性感觉神经病 350 
acuU' thyroloxic myopalliy 急性中状腺也性肌 435 


acyclovir 阿昔洛韦（无环鸟苷 ） 237 
Aclie pupil 埃迪瞳孔 38 
Adie syndrome 埃迪综合征 38 
adrenoleukodvstrophy ， ALD 贤上腺脑白质营养不良 
273 

agnosia 失认 71 

air conduction , AC 气导 108 

akinetic mutism 无动性減默症 66 

albendazole 阿苯达卩坐 253 

Alzheimer disease, AD 阿尔茨海默病 211，217 

amantadine 金刚焼胺 266,282 

amitriptyline 阿米替林 266 

Ammon hom sclerosis, AHS 阿蒙角硬化 298 

amnesia 遗忘 68 

amyloid precusor protein, APP 淀粉样如体蛋内‘’幻 

amyotrophic lateral sclerosis, ALS 肌萎缩侧索硬化犯 

anal reflex 肛门反射 118 
angionecTosis 血管壁坏死 186 
angioneurotic edema 神经血管性水肿 
anliidrosis 无汗症 361 
ankle clonus 踩阵率 117 
ankle reflex 躁反射 116 
anomic aphasia 命名性失语 8 
anterior cerebral arter>*, AC A 大脑削动脉 
antit'ipation 早现现象 2Q1 
antiepileptic dnigs, AEDs 抗瘋痴约物 '’⑴ 
aphasia 失语 69 
apraxia 失用 7() 

Argyll-Robertson pupil 阿 一罗 ItH ( 孔 3S , 249 
Amnkmiiari 崎形小脑扁桃体下疝畸形 406 
arteriolar atherosclerosis 小动脉硬化 186 
arylsulfatase-A 芳战硫醋 A 273 


455 




英中文对照索引 


ascending reticular activating system 上行网状激活系统 
65 

aspirin 阿司四林 174 
ataxia 共济失调 84 

ataxic-hemiparesis 共济失调性轻偏瘫 187 
athetosis 手足徐动症 88,293 
atonic seizure 失张力发作 304 
atrial fibrillation ， AF 心房额动 184 

attention deficit hyperactivity disorder, ADHD 注意力缺陷 
多动障碍 289,295 

automatif! nervous system 自主神经系统 356 
automatisms 自动症 302 
autonomic, dysfunction 自主神经功能障碍 230 
autonomic nerve f-1 主神经 47 

autosomal dominant cerebellar ataxia, A DC A 常染色体显 

性遗传性小脑性共济失调 389 
autosomal recessive hereditary ataxia 常染色体隐性遗传性 
共济失调 389 

axonal degeneration 轴突变性 51 
azathioprine 硫哩嘌呤 264 

已 

baclofen 巴氣芬 266 

basal angle 烦底角 406 

basal ganglia 基底神经节 9 

basal nucleus 基底核 9 

basilar invagination 领底凹陷症 405 

basilar-type migraine 基底型偏头痛 160 

muscular dystrophy, BMD Becker 型肌营养小良症 
375 

Be,1 Palsy 贝尔麻痹 339 

BHUign 贝尔征 340 

Bene 山 h syndrome 红核综合征 17 

Iwuign fhildhoofl epilepsy with centrot('mporal spikf* 伴中 
央 一 颁部棘波的 ft 性儿茕癫痫 305 

intnicranial hypfMlension 良性颅内 ） 1 《:增 高 9 】 


benign myoclonic epilepsy in infancy 鼓性婴儿肌阵寧癒痫 
306 

benign neonatal convulsions 良性新生儿惊厥 306 
benign neonatal familial convulsions lii 性家族 性新牛 .儿 

惊厥 306 

benzhexnl 苯海索 282 

biceps reflex 肱二头肌反射 115 

Binswanger disease 皮质下动脉硬化性脑病 209 

biopsy of brain tissue 脑活组织检查 147 

hiphasin dyskinesia 双相异动症 284 

blepharospasm 眼险疼孽 292 

hloofl-cerehrnspinal fluid harrier ， BCB 血一脑脊液 W : 障 

122 

hone conduction, BC 骨导 108 
border zone 边缘带 179 

Bnrrelia burgdorferi 病原体伯氏包梁螺旋体 250 

botulinum toxin A A 型肉毐索 294 

Bonmevillfi 病结节性硬化症 399 

hracliial neuralgia 辟丛神经痛 346 

hradykinrsia 运动迟缓 279 

brain herniation 脑疵 92 

brain stem 脑干 13 

brainstem auditory evoked potential, BAEP 脑干听觉诱发 
电位 137 

kittle crisis 反拗危象 369 
hromooriptine 溴隐亭 283 

Brown-Scquard syndrome 脊髓半切综合征 22,60,321 
Bmdzinski sign 布啓淨 • 斯基征 120 
Bnin sign 布龙征 253 
I>vFTD 行为异常型 FTD 223 

C 

calcitonin gene-related peptide,C(；RP 降妈索基因相关肽 
159 

rampylolwiter jejuni ,CJ 空肠弯曲蘭 350 
rarhamazepinn ,CBZ 1 i 西平 314,339 


英中文对照索引 


< angioplasty ； m<l stenting, CAS 预动脉血管成形和 
上％ ? Y: 人术 175 

rar"ti<i eMicInrlnvctoniv , CKA 颈动脉内股 Kl 除术 175 
carotid sinus reili-x 與动脉遂反射 109 
carotid sti^al syndrome 颈内动脉盗血综合征 203 
rarpal tunnel syndrome,(TS 腕管综合征 345 
cavtM-nous sinus lliromhnsis 海绵您血枪形成 206 

< antral nervous systt'in,CNS 中枢神经系统 4,234,259 

central pontine myelinolvsis , CPM 肭桥中央髓鞘溶解症 

274 

(*en^l>pllar ataxia 小脑性共济失调 230 
cerel )(*1 lum 小腕 17 

f^rehral amyloid an^iopatliv, CAA IjA •淀粉样血管病 203, 
209 

(terc^bral autosomal dominant arteriopathy with subcortical 
infarcts and leukoencephalopathy.CADASIL 伴有皮质下 
梗死和内质脑病的常染色体显性遗传性脑动脉病 204 
corel>ral rysticercosis 脑诞 虫病 252 
cerebral <H'hinococ-(*osis 脑棘球蝴病 254 
cerebral emliolism 脑栓塞 176 
cerebral hemisphere 大脑半球 4 
cerebral infarction 脑梗死 175 
rerehral palsy 脑性瘫痪 405,408 
cerebral paragonimiasis 脑胡肺吸虫病 255 
cerebral schistosomiasis 脑盤血吸虫病 254 
cerebral thrombosis 脑血栓形成 176 
cerebral venous thrombosis,CVT 脑静脉系统血栓形成 205 
rerehral watershed infarction , C\VS\ 分水岭脑梗死 179 
r-erehrospinal fluid,CSF 脑脊液 122 
cerebrovascular disease,CVD 脑血管疾病 170 
(^rehrovasrular spasm, CVS 脑血赞瘦挛 195 
chamherlain line 勝枕线 406 
channopathies 离子通道病 387 
Charrot-Marie-Tooth ^ 腓骨肌萎缩症 395 
Charrot &科 330 

< hildhno(l ahseiH e e|>ilr|)sy 儿说火种性偷痛 306 


childhood epilepsy with occipital paroxysms 伴有枕区阵发 
性放电的良性儿童癫痫 305 
cholinergic crisis 胆碱能危象 369 
cholinesterase inhibitors, ChEI 胆碱自旨酶抑制剂 365 
chorea minor 小舞蹈病 288 
choreic movement 舞蹈样运动 87 

chronic progressive external ophthalmoplegia, CPEO 十 52 性进 
行性眼外肌瘫痪 383 
chromosomal disorder 染色体病 388 
chronic cluster headache 慢性丛集性头痛 
chronic inflammatory demyelinating polyradiculoneuropathy, 

CIDP 慢性炎性脱髓鞘性多发性神经根神经病 353 
chronic migraine 慢性偏头痛 160 
chronic progressive chorea 慢性进行性舞蹈病 2 如 
chronic tension-type headache 慢性紧张型头痛脱 
chronic thyrotoxic myopathy 慢性甲状腺毐性肌病 435 
ciliospinal reflex 睫脊反射 10 2 
CJD Creutzfeldt-Jakoh 病 246 
clasp-knife phenomenon 折刀现旅 81 
clinically isolated syndromes , CIS 临床孤立综合征 259 
clonazepam , CNZ 氣硝西泮 315,341 
clonic seizure 阵孽性发作 303 
clonus 阵孽 117 
clopidogrel 氣卩比格 @ 
cluster headache 丛集 性头痛 161,163 

CNSden.yeHnatingd.seases 中枢神经系统脱髓鞘疾病別 
corlilear nerve 蜗神经 42 
cogwheel rigidity 齿轮样强直 

Collet-Sirard syndrome 枕课一颈静脉孔综合征 343 
coma vigil 睁眼昏迷 66 
r om a 迷 65 

c'ommon peroneal nerve 肺总神经 345 
('onimunit'iiting liydmrephalus 父通性脑积水 ■ 411 
comph^x partial seizure, CPS 沒杂部分性 & 作 302 
roniplex repetitive discharges,CRD 合重沒放电 139 

compressive myelofuithy 脊髓 ) k 迫症 324 


英中文对照索引 


computed tomography , CT 电子计览机断层扫描 127 

computerized tomography angiography ， CT A CT 血管成像 
128 

concentric sclerosis 同心圆性硬化 272 
confusion 意识模糊 66 

congenital disease of the nervous system 神经系统先天性 
疾病 404 

congenital hydrocephalus 先天性脑积水 411 
congenital muscular dystrophy ， CMD 先天性肌营养不良症 
375 

congenital porencephalia 先天性脑穿通畸形 404 
constructional apraxia 结构性失用 71 
continuous intrathecal baclofen infusion,CIBI 蛛网膜 F 腔 
持续注人巴氣芬 410 
coordination movement 共济运动 112 
cord sign 束带征 207 
corneal reflex 角膜反射 107 
cortical blindness 皮质宵 77 

cortical spreading depressing, CSD 皮质扩展性抑制 158 
oorticobasal degeneration, (^BD 皮质雄底核变性 232 
cortirostriatospinal degeneration 皮质一纹状体一脊髓 

变性 246 

cranial nerves 脑神经 29,47 
cremasteric- reflex 提睾反射 118 

cwptocor.cosis meningitis 新刮隐球菌脑膜炎 244 
fn-ptogenir epilepsy 隐源性癫痫 297 

ciyptogenif or .symptomatic 隐源性或症状性 306 
(T pmfusion imaging,CTP CT 灌注成像 128 

Pushing [ synelronu' 脑桥小脑脚综合征 342 
^vrlophosphamidr*, CTX 环磷酰胺 265 
cyclosporine A 环孢素 A 265 

D 

l)-|jeniri]lamine D- ff% 胺 288 
flalianifirie 达力 n 比啦 266 
fleafiK j ss It), {f 78 


decerebrate rigidity 去脑强直 101 
decorticate rigidity 去皮质强直 66,101 
clerorticated syndrome, apallic syndrome 去皮质综合 fll: 66 
rleep reflex 深反射 61 

deep sensation, proprioceptive sensation 深感觉 115 
deep vein thrombosis,DVT 深静脉血检形成 182 
clefihra.se 降纤酶 183 
Dejerine syndrome 延髓内侧综合征 15 
delirium 檐妥 66 

dementia with horrlcr-zone infarction 分水岭梗死性彳知呆 
209 

dementia with Lewy bodies,DL.B 路易体痴呆 211,224,228 
dementia 痴呆 72 
flense triangle sign |Wj 密度 7 角征 206 
clermatomyositis, DM 皮肌炎 372 

developmental diseases of the nervous system 神经系统发 
育异常性疾病 404 

diahetir. amyotro[)liv 糖尿病性肌萎缩 432 
diabetic autonomic neuropathy 糖尿病性 主神经病 432 
diahetir bladder rlysfunction 糖尿病性膀胱:功能隙碍 • 432 

diahetir. cerebrovascular diseases 糖尿病性脑血常病 430 
rliahetic gastrointestinal autonomic neuropathy 糖尿病性 P? 
肠自主神经病 432 

diahetir mnnoneuropathy 糖浓病性单神经病 43 I 
diabetic myelopathy 糖尿病性脊髓病 430,432 
diabetic neuropathy 糖尿病性周围神经病 430 
diabetic polyneuropathy 糖尿病性多发性周围神经病 
431 

diahetir. pseudomyeianalosis 糖尿病性假性脊髓病 4 32 
diahetir sexual dysfunction 糖尿病性性功能障辟 432 
flierirephalon |"j 脑 10 
diffuse sclerosis 弥漫性硬化 271 
diffusion tensor imaging, D r n 弥散张成像 131 
(liffusion-weighted imaging, DWI MK1 弥散成像 130 
digital subslrar tion angiography , DSA 数减影血管造影 
126 


英中文对照索引 


<li|>lopia \l M 36 

(lisdiadoclinkinrsia 轮 許运动 卩 1 ？:辟 1 14 

(lisrase-iiKKlifying therapies, DMTs 疾病调节治疗 264 
disprrse of d<Mitate granular cells 颗粒细胞弥散増宽 299 
(liss<*niination of lesions in spare, I)IS 空间多发性 259 
dissrminalinn of lesions in time, D1T 时间多发性 259 
di.slal acquired (l< k mv<、linating symmetrir neuropathy, DADS 
远端麟性脱璐鞘性对称性沖经病 353 
(listal muscular dystrophy 远端 M 肌代养不以症 375 
(li.stal syminntric neuropathy 对你性多 & 性末梢神经病 431 
disturhant'e of vision 视觉障码 77 

Doll l«\st 玩偶眼试验 102 
(loii(-|Hv.il 多杂呢齐 266 

(lopa-res[)nnsive dystonia,DRD 多巴反应性肌张力障碍 
293 

dopamine 1) 2 rec eptor, D 2 R 多巴胺 1 ) 2 受体 146 
dopamine transporter , DAT 多巴胺转运蛋 H 146 

doxazosin 多沙 H 坐嗦 266 
dressing apraxia 穿衣失用 71 
drop attark 跌倒发作 173 

Duchenne muscular dystrophy * DMD Duchenne 型肌哲养 
不良症 375 

duloxetine 度洛西汀 266 

(lying-l)ark neuropathy 逆死性神经病 349 

dysarthria 构音障碍 80 

clysarthrif-c'luinsy hand syndrome , DCHS 构音障碍—手笨 
拙综合征 187 
dysmetria 辨距不良 113 

dystonia musculorum rlt^formans 畸形性肌张力障碍 292 
(lystmiia 肌张力障碍 284,291 

dystrophia myotonira [)rotein kinase, DMPK 萎缩性肌强 A. 
蛋 f I 激酶 380 

E 

early infantile epileptic* encephalopathy suppression-hurst 伴 


暴发抑制的婴儿早期癫痫性脑病 307 
early myoclonic encephalopathy 早发性肌阵奉性脑病 306 
electroencephalography , EEG 脑电图 133 
electromyography , EMC 肌电图 138 

Emery-Dreifuss muscular dystrophy , EDMD Emen -Dreifuss 
肌莒养不良症 375 
empty delta sign 空 delta 征 206 
encephalitis periaxalis diffusa 弥漫性轴周脑炎 2*71 
en( v ephalofacial angiomatosis 脑面血管瘤病 401 
end of dose deterioration 剂末现象 284 
pntarapone 恩他卡朋 283 

enzyniP linked immunosorbent assay •, ELISA 酶联免 ^ •吸附 
试验 125 

epilepsy with continuous spike-waves during slow-wave sleep 

慢波睡 眠中持续棘慢鉍合波癫痫 307 

epilepsy with generalized tonic-rlonic seizure on awaking LRi 

时全面强直一阵挛性癫痫 306 
epilepsy with myor.lomc absences 伴有肌阵挛失神发作的 

癫痫 306 

epilepsy with myoclonic-astatic seizures 肌阵挛一失张力 

发作性癫痫 306 

epilepsy 癒翻 297 

episodic ataxia,EA 发作性共济失调 389 
episodic cluster headache 发作性丛集性头痛脱 
epithalamus 上丘 te 10,12 

enthema chronic imgrans^ECM 慢性游走性红斑 250 

ervthronielalgia 红斑性肢油 & -’59 

essential tremor, ET 原发性彳 S 颤 294 

ethnsiixiinide , ESX 乙號胺 315 

event-related potential,ERP 事件相关电位 B7 

evoked polential ， EP 诱发电位 1 36 

exressive daytime sleepiness,EDS I ! 天过度嗜睡症 416 

extraocular musrle palsy 眼外肌麻拇 106 

extrajn ramidnl diseases 锥体外系疾柄 277 

rxtrapyramitUd system 锥沐外乐统 54 



英中文对照索引 


F 

F-wave F 波 140 

facial hemiatrophy 面偏侧萎缩症 360 
facial nerve ， \] 面神经 40 
facial neuritis 面神经炎 339 
facial pain 面痛 73 
facial spasm 面肌痉率 341 

facioscapulohumeral muscular dystrophy,FSIID 面肩肢型 

肌营养不良症 37 5 

familial dysautonomia 家族性自主神经功能失调症 361 

familial hemiplegic migraine,FHM 家族性偏瘫性偏头痛 158 

fascidilation potential 來额电位 139 

fasciculation 肌束 麵动 365 

fast twitch fibers 快缩肌纤维 363 

fatal familial insomnia,FFI 家族性致死性失眠症 248 

felhamate,FBM 非尔氨酯 315 

femoral nerve 股神经 348 

femoral neuralgia 股神经痛 348 

lesoterodinn 非索罗定 266 

festination 慌张步态 279 

fibrillation potential 纤麵电位 139 

fibrillation 肌纤维颤动 365 

finger-to-nose test 指鼻试验 113 

fingolimod 芬戈莫德 264 

flaccid paralysis 弛缓性瘫痪 82 

fluid-attenuaterl inversion recovery , FLAIR 液体衰减翻转 
恢父序列 130 

riuore.sc(^nl Irepnnemai antihody-ahsorption test, FTA-ABS 
炎光密螺旋体抗体吸附试验 250 
Foix I syndrome 海绵窦综合征 342 
Foster- Kennedy synrlroine 福斯特一肯尼迪综合征 7 
F"vilje syndrome 脑桥腹内侧综合征（福维尔综合征 ) 
15,178 

—g 冻结 279 


frequent episoflic tension-type headaclic 频发性发作性紧 
张型头痛 165 

Friedreich ataxia with retained reflexes, FARR I r ric(lrci(:h 
共济失调反射保留型 390 
Friedreich ataxia,FRDA Friedreich 型共济失调 389 
Froin svndrome 弗洛因综合征 124 
frontal lobe epilepsy 额叶癒痴 305 
frontal lobe 额叶 6 

frontotemporal dementia,]*TD 额颂叶痴采 222,228 
frontotemporal lobe degeneration, FTLD 额颁叶货性 222 
functional magnetic resonance imaging,fMRI 功能磁共振 

成像 131 

G 

gahapentin,GBP 加巴喷丁 266,315,339 
gag reflex 咽反射 109 
gait 步态 85 

Galen vein thrombosis 大脑大静脉血检形成 206 
gene diagnosis 基因诊断 148 
gene therapy 基因治疗 38 9 
generalized seizures 全 lil | 性发作 303 
generalized tonic-clonic seizure, GTCS 今而强直一阵挛 
发作 303 

genetic disease 遗传性疾病 387 
Gerstmanri syndrome 古茨曼综合征 7 
Gerstmann-Straussler-Scheinker,GSS 常染色体姐性遗 
传朊蛋 h 病 248 

Gilles de la tourette 综合征抽动移语综合征四 5 
glatiramer acetate, GA 醋酸格拉默 264 
glossopharyngeal n«i*ve, DC 靑咽神经 44 
(；rarlenigo syndrome 岩尖综合征 342 
grasp reflex 强握反射 7 
groping reflex 摸索反射 7 

(Tiiillain-Banc syndronin, (；BS n 兰 ' — 巴雷综介扯 • 340 
Guillain-Garrin syndrome 一侧 M 底综合征 342 
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H 

I I-n'flrx H 反射 140 

1 lasiiimoto (Micephalopathv , HE 桥本脑病 436 
iH^uIache 头痛 73, 157 
hrel-kn<'('-shiii lest 跟一膝一 犯试验 I 13 
hemihallismus 偏身投掷运动 13,88 
hp[mt(>lt*iiti(.ular ( legeneration, IILD 肝豆状核变性 285 
hereditary chorea 遗传性舞蹈病 290 
hereditary motor and sensor%- neuropathy,HMSN 遗传性运 
动感觉神经病 354 ， 395 

hereditary spastic ataxia, HSA 遗传性疼奉性共济失调 
389 

hereditary spastic paraplegia, HSP 遗传性疼孪性截瘫 393 
lierniation of foramen niagnmn 枕舒大孔疵 92 
lierpes simplex virus enrepluilitis, HSE 单纯抱疫病毒性 
脑炎 234 

herpes simplex virus, HSV 单纯抱 疮病毒 234 
hippocampal sclerosis, HS 海马硬化 298 
Hoffmann 征霜夫娃征 62, 1 17 

H1LV-1 associated myelopathy,HAM 人类'[’淋巴细胞病 
毐 I 型相关脊髓病 324 

human immunodeficiency virus- 1, HIV-1 人类疫缺陷病 
# -1 234 

human leukocyte antigen, HLA 人类白细胞抗原 366 
human T Jymphotropic virus-I , HTLV- I 人类嗜 T 淋巴细 
胞病逛型 260 

Hunt syndrome 亨特综合征 42 
Huntington chorea 亨廷顿舞蹈病 290 
Huntington disease,HD 亨廷顿病 229,290 
hyaline ailerionecrosis 玻璃样小动脉坏死 186 
hyaliru^ fatly change 玻璃样脂肪变 186 
hyalinosis 透明变性 186 
hydrnrephalus 脑积水 195 
hvperacusis 明•觉过敏 78 
hyperhiflrosis 多汗症 361 


hyperkalemic periodic paralysis 高钾型周期性擁疾 371 

hyperthyroidism 甲状腺功能充进症 435 

hypoglossal nerve ， XII 舌下神经 47 

hypokalemic periodic paralysis 低钟型周期性擁瘦 370 

hyposmia 嗅觉减退 279 

hypothalamus 下丘脑 10,12 

hypothyroidism 甲状腺功能减退 436 

I 

ideational apmxia 观念性失用 70 

ideomotor apraxia 观念运动性失用 7 1 

idiopathic epilepsy 特发性瘋痛 297 

idiopathic facial palsy 特发性面神经麻癖 ％ 9 

idiopathic inflammatory clemvelinating diseases, HDDs 牛、 : f 友 

性炎性脱髓鞘疾病 259 

infrequent episodic tension-type headache 偶发性灰作 杀 

张型头痛 165 

inherited metabolic disorders 遗传代谢病 387 
insomnia 失眠症 414 
insular lobe 岛叶 8 
insula 脑岛 8 

intention tremor 意向性虛颤 87 

intercostal neuralgia 肋间神经插 347 

interferon- (3 , 1FN- P P ~ 干扰系 264 

internal capsule 内诞 9 

internal carotid artery, ICA 颈内动脉⑺ 

international normalized ratio,INK 剛小标准化比值 1*74 

intemuclear ophthalmoplegia 核间性 Mi 肌麻癖 35 

intracerebral h^morrhagpICH 月凶‘山血 188 

intracranial hypertension 顿内压增 W 叩 

intracranial hypotension headache 低 M 压性头痛 168 

intracranial hypotension 低 ® Hi 92 

intracranial pressuix', ICP 项内压 90,192 

intnu'tahle epilepsy 难治性癞痫 316 

involuntary niovement 不自主运动 87,112 

is('homic penumbra 脑缺血半•暗带 131,177 
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J 

Jackson syndrome 迷走一副一舌卜神经综合征 342 
jaw reflex 下领反射 107 

juvenile absence epilepsy 肯少年失神瘋痴 306 
juvenile myoclonic epilepsy 青少年肌阵率糜痴 306 

K 

Kayser-Fleischcr ring ， K-F 环角膜色素环 285 

Kemig sign 克匿格征 119 

Kleine-Levin 综食征靑少年嗜睡贪食症 416,417 

knee clonus 酿阵挈 117 

knee jerk 膝反射 116 

Kojewn ikow syn drome 儿窜慢性进行性部分持续性癒痫 
状态 305 

Korsakoff syndrome 柯萨可夫综合征 68 
| ^ 

lacunar infarction , LACI 腔隙性梗死 175 
lacunar state 腔隙状态 187 

Lamheil-Eaton rnvasthenir syndrome 癌性类重症肌尤力综 
合征 364 

Lamhert-Eaton syndrome, LES Lambert-Eaton 综合征 428 

lamotrigine, LTG 拉莫二嗪 315 

Landau-Kleffner 综合征获得性癫痫性失语 307 

lateral femoral cutaneous neuropathy 股外侧皮神经病 347 

lateral sinus thrombosis 侧窦血栓形成 2()6 

lnad-pipn rigidity 铅管样强直 279 

leptospirosis 钩端螺旋体病 251 

levRtirar.etam, LEV 左乙拉西饥 315 

bnvy bodies 路易小体 279,387 

Isign 莱尔米特征 261 

light 对光反射 106 

lnnl)-^inlle muscular dyshophy ， 肢带姻肌齊养不 
& l & .375 

lulu' 边缘叶 8 


lorked-in syndrome 闭锁综合征 16,67,178 

low molecular heparin 低分子肝索 207 
lumbar puncture 腰椎穿刺 122 
Lyme neuroborreliosis 神经莱姆病 250 

M 

MacEwen fiE 破碰音 411 
macular sparing 黄斑 R 避 8, 77 
mad cow disease,MCD 疯牛病 246 
madopar 美多色 282 

magnetic: resonance angiography, MRA 磁共振血智成像 

130 

magnetic resonance imaging, MRI 磁共振成像 130 
magnetic resonance tomographic angiography , MRTA 磁 

振断 S 血管造影 341 

magnetic resonance venography, MRV 磁共振静脉血管 

造影 207 

magnetoencephalography , MFi> 脑磁图 136 
masked face 面 A 脸 279 

matrix (suhep^nrlymal) hfimorrhago in premature infants 平 

产儿堪质 ( 室管膜下）出血 408 
mean transit time,M IT 平均通过时间 128 
meclizine 美克洛噪 266 
medial nerve TH 中神经 344 

medication overuse headache,MOH 药物过度使用性头痛 
160, 166 

medulla ol)longata 延髓 14 
melokinetir apraxia 肢体运动性失用 71 
rnrralgia parestluitira 感觉异常性股痛 347 
mesencephalon 中脑 16 

mesial temporal sclerosis, MTS 1® 叶中央硬化 298 
metaf.hrmriati (: leukodystrophy 异染性脑 I'i 质营养不良 
273 

metholrexate , MTX …试蝶呤 265 

inethyl prerlnisnlonr, IV1P[ 中泼尼龙 264,369 

rnicro^mpliia 小•彳 lh 279 
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middle con j hral art< 、 ry , iUC:A 大脑中动脉 173 
migraine^ with aura 存先兆偏头痛 160 
migraine without aura 无先兆偏头痛 159 
niigmitif* 偏头痛 158 

mild cognitive impairment, MCI 轻度认知障碍 72 
Milliinl-C^uhler syndrome 桥 ) 1U 外侧综合征 15.178 

i\1ill( 、 i. Fisher syndrome, MFS Miller Fisher 综合征 350 
niitorhondrial disease 线粒沐病 383,388 
niitoclmndrial enr('phalnmyopathy with hirtir acidosis and 
stroke-like episodes, MELAS 线粒沐脑肌病伴 K5 乳酸血 
症和个中样发作 383 

milochonrlrial enrc^phalomyopathy 线粒沐肺肌病 383 

mitochondrial myopathy 线粒沐肌病 383 

mitoxantrone 米托盘服 264 

mnhih 1 spasm M 变性疼挛 293 

modafinil 莫达非尼 266 

molerular mimicry 分子模拟 260,350 

monogenic disease 单丛:因病 387 

rnononeiirofialhy 单神经病 343 

Moi.van 征 330 

mossy fiber sprouting 苔藓纤维出芽 298 
motor evoked potential, MEP 运动诱发电位 137 
motor fluctuation 症状波动 284 

motor nerve ronrluotion vdority ， MCV 运动神经传导速度 
139 

motor neuron disease, MND 运动神经元病 213 
motor unit artion potential, MUAP 运动单位动作电位 138 
movement disorders 运动障碍性疾病 277 
movement system 运动系统 53 

moyamoya disease 脑底异常血管网病 ( 烟雾病 )180,202 
M FTP 1 - 甲基 4- 苯基 1 ， 2 ， 3 ， 6- 四氢吡啶 278 
MR spectroscopy ， MRS 磁共振波谱成像 131 
mulli-infan t dementia, MID 多发梗死性痴呆 209 
multidnip; transporlers 多药转运休假说 316 
multifocal a(.qiiin、(l dcunvelinating sensory and motor 
neuropathy, M ADS AM 多灶性获得性脱髓销性感觉运 


动神经病 353 

multifocal motor neuropathy , MMN 多灶性运动神经病 354 
multiple infarction 多发性脑梗死 179 
multiple sclerosis , MS 多发性硬化 259 
multiple system atrophy,MSA 多系统萎缩 229 
multiple tics-coprolalia syndrome 抽动移语珠合征 295 
muscle biopsy 肌肉活组织检查 1 4 7 
muscle bulk 肌容积 110 

muscle contraction headache 肌收缩性头痛 165 

muscle strength 肌力 110 

muscle tone 肌张力 110 

muscle 肌肉 52 

muscular atrophy 肌萎缩 82 

myasthenia gravis,MG 重征肌无力 351,365 

myasthenic crisis 肌无力危象 369 

mvcophenolate mofetil, MMF 吗替麦考齡醋 269 

mvelin basic protein,MBP 髓銷碱性蛋白 26() 

myelitis of noninfertious inflammatory type 非感注乂症 

性脊髓炎 322 

my o (、 Ionic seizure 肌阵孽发作 304 

mvoclonus epilepsy ragged-red fibers,MERRf 肌阵 #14 癌 l 

痫伴破碎红纤维 383 
myokymia 肌额擋 139,365 
myosin 肌球蛋白 363 
nivotonia congenita 先天性肌强直沿： 382 

myotonic discharge 肌强直放电 1 3 9 
myotonic dystrophy, MD 强直性肌营养不良症 380 
Meniere disease 梅尼埃病 】7 4 

N 

Na-DMS 二巯二酸钠 288 
nan'olepsy 发作性 病 12,309,415 
natal izumab 那他珠单抗 264 
lH'onatiil seizures 新生儿癫痫 307 
neostigmine bromide' 沒新斯的明 368 
neos tigmine 新斯的明 368 
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nerve biopsy 神经活组织检查 147 
nerve conduction velocity , NCV 神经传导速度 138 
nervous system parasitic infection 神经系 统寄生 虫感染 
252 

neuralgia 神经痛 343 
rnniritir. plaques,NP 神经炎性斑 218 
neurofibrillary tangles ， NFT 神经原纤维缠结 218 
neurofibromatosis, NF 神经纤维瘤病 398 
neuroleptic malignancy syndrome 抗精神药物恶性综合征 
227 

neuromyelitis optica spec-trum disorders, NMOSDs 视神经 
脊髓炎谱系疾病 267 

neuromyelitis optica,NMO 视祌经脊髓炎 266 
neuromyotonia 神经性肌强直 381 
neuronal degeneration 神经元变性 51 
neuronopathy 神经元病 51 

neuropsychiatric systemic lupus erythematosus ， NPSLE 神 
经精神狼疮 432 
neurosvphilis 神经梅毒 248 
neurotropic virus 嗜神经病岛 234 
non-rapid eye movement,NREM 非快速眼动相 134,414 
non-steroidal anti-inflammatory drugs，NSAlDs 非甾体类抗 
炎药 162 

normal kalemir periodic paralysis 正常钾型周期性■:痪 
372 

nuc.lear ophthalmoplegia 核性眼肌麻痹 34 
nystagmus 眼球应 gj 78 
nystagmus 眼震 107 

Q 

o 1 )sessive-c>nipuIsi vp behavior 偏执一强 迫行为 289 
ohstruflive hydrorephalus 阻塞性脑积水 41 1 
ohstnKtive sleep apnea hypopnea syndrome, OS A HS 阻寒 
性睡眠呼吸暂停低通 / ( 综合征 418,436 
lohe rpiU*psy 枕叶糜痫 305 
occ ipital ln!)p 枕叶 8 


occipital neuralgia 枕神经痛 346 
ocular muscular dystrophy 眼型肌朽 • 养不以症 375 
oculocardiac reflex 眼心反射 109 
oculocephalic reflex 头眼反射 102 
nrulnmotor nerve , HI 动眼神经 32 

oculopharyngeal muscular dystrophy, 0PMD 眼咽 ® 肌 'A •养 
小 14 症 375 


orulovestihular reflex 眼前庭反射 102 
olfactory nerve ， I 嗅神经 30 
oligoclonal hands,OB 莊克隆区带 125,262, 351 
olivopontocerebellar atrophy,OPCA 橄揽脑桥小脑萎缩 

230 


on-{)ff phenomenon “ 开一关 ” 现象 284 
ondansetron 昂丹司琼 266 


one and a half syndrome 一个半 综合征 35 

opsoclonus-myoclonus ， OMS 斜视 性阵寧 一 肌阵寧 427 

optic atrophy 视神经萎缩 32,106 

optic chiasma 视交叉 31 

optir. nerve, II 视祌经 31 

optic* neuritis,ON 视神经炎 267 

optic radiation 视放射 31 

optic tract 视束 31 

oromandihular dystonia U —下颌肌张力障碍 292 
oxcarhazepine, OXC 奥 片西平 315 
Oxfordshire community stroke project t OCSP 牛津郡社区卒 
中研究分型 175 
oxyhutynin 奥昔布宁 266 


P 


painful ophthalmoplegia 痛性眼肌麻瘦 161 
papilledema 视乳头水肿 32,106 
paracentral lobule 旁中央小叶 7 
paralysis agitans 颜麻痹 278 
paralysis 嫌痕 81 

paramedian pontine reticular formation,PPHF 脑桥公止中 

网状结构 261 
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paramyotonia congenital 先天性副肌强点 381 
paranrojilastic 1 )rainsU 、 m (Mirephalitis 副肿植性脑干炎 
427 

panm<*nplasti<* c(M*ehrllar degeneration, PC]D 副肿瘤性小 K 
变件 427 

pamne'oplastir (Mirephalomyrlitis, PI r ,M 副肿植性脑脊髓炎 
426 

paranroplastic limhir enrephalitis 副肿瘤性边线叶性 
II 山'炎 426 

paraneojilastir myelitis 副肿瘤性 ff 髓炎 427 
paraneoplastir syndrome. PNS 沖经乐统副肿 

瘤综合征 423 

parane f >plastir sensory neuronopathy , PSN 副肿瘤性感觉祌 
经元病 428 

parasympath(^ir nerve 副交感神经 47 
parietal lobe epilepsy 顶叶癖:痛 305 
parietal lobe 顶叶 7 

Parinaud syndrome 帕里诺综合征 13,36,411 
Parkirison disease dementia,PDD 帕金森病痴呆 211,228 
Parkinson disease,PD 帕金森病 278 
Parkinsonism 帕金森综合征 225,230 
paroxysmal depolarization shift，PDS 陈发性去极化漂移 
298 

paroxysmal dyskinesias 发作性运动障碍 293 
paroxysmal hemirrania 发作性偏侧头痛 164 
partial anterior rirrulation infarction , PACI 部分前 循环 
梗死 175 

partial seizures 部分性发作 302 
paternal desrent 父系遗传 291 
peak-dose dyskinesia 剂峰异动症 284 
perfusion-weighted imaging,PWI MRI 灌注成像 131 
periodic limb movement, PLM 周期性肢体运动 420 
periodic paralysis 周期性雜换 370 
peripheral nerve 周闹神经 47,337 
peripheral ophthalmoplegia 周围性服肌麻癖 34 
persistent vegetative state 持续植物状态 67 


phakomatosis 斑症性错构瘤病 405 
phenobarbital , PB 苯巴比妥 314 
phenvtoin sodium 苯妥英納 339 
phenytoin,PHT 苯妥英 314 
Pick 病 211 
pill-rolling 援丸样 279 
plantar reflex 妬反射 118 
platyhasia 扁平顿底 406 
polygenic disease 多基因病 388 

polymerase chain reaction, PCR 聚合酶链反应扩增技术 
148 

polymyositis , PM 多发性肌炎 372 
polyneuropathy 多发性神经病 349 
polysomnogram , PSG 多导睡眠图 414 
pons 脑桥 15 

position emission tomography , PET 正电子犮射计算机 
断层 145 

positive shape potential 正锐波 139 
posterior circulation infarction,POCI 后循环梗死 175 
postural instability 姿势障碍 . 279 
postural tremor 姿势性 ) S 顾 8 7 
pramipexole 普拉克索 283 
praziquantel H 比喹 _ 253 

pregabalin 普瑞巴林 266,315,339 
primaiT Literal sclerosis, PLS 原发性侧索硬化 214 
primary progressive aphasia，PPA 原发性 进行性 失语 222 
primidone, PM D 扑痴爾 314 
prion disease 奶 L • 蛋白病 246 
prion protein,PrP 阮蛋白 246 
progressive bulbar palsy, PBP 』 * 性延 fell 麻辨 214 

progressive hemiatrophy 进行性 半侧萎缩症 360 
progressive lipodystrophy 进打性脂肪哲养不良 362 
progressive multifocal leucoencephalopathy, PML 进行性 多 
灶性广脑病 238 

progressive muscular atrophy, PM A 进行性 肌萎缩 214 
progressive muscular dystrophy, PMD 进行性肌营养不 
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良症 375 

progressive non-fluent aphasia,PNFA 进行性非流利性 
失语 222 

progressive rubella panencephalitis, PRP 进行性风疫全 
脑炎 239 

progressive spinal muscular atrophy ,PSMA 进行性脊肌萎 
缩症 354 

progressive supranuclear palsy, PSP 进行性核上性麻妈 
229 

propulsion 前冲步态 279 
pseudoepileptic seizures 假性癫痫发作 309 
pseudohypertrophy muscular dystrophy 假肥大型肌营养不 
良症 375 

ptosis 眼睑下垂 106 

pulmonary embolism , PE 肺栓寒 182 

pupil 瞳孔 107 

pure motor hemiparesis, PMH 纯运动性 轻偏瘫 187 
pure sensory stroke ， PSS 纯感觉性卒中 187 
purulent meningitis 化脓性脑膜炎 239 
pyridostigmine bromide 溴批 斯的明 368 

Q 

Querkensterlt test 樂肯试验 124 

R 

radial nerve 烧神经 343 

paralysis 烧神经麻癖 344 
mdial reflex 饶骨膜反射 116 
radiation myelopathy 放射性资髓病 335 
Ramsay-Hunt 综合征 340 
Ranvier node & 结 337 

rapir! eye movement sleep behavior disorder 快速动眼期睡 
眠行为障碍 225 

I 邱 id eye mnvf^rnent ,RKM 快速眼 动相 135,414 
plasma regain, HHH 快速血浆抗体灰验 250 
Haym ⑴ 】 d-(:(’sUm syndronu^ M 桥被證卜部综合征 15 


Raynaud disease, H D 诺病 356 
Ravnaud phenomenon, HP 'tk 诺现象 3 57 
recombinant tissue-type plasminogen activator,rt-PA 遣组 
组织型纤溶酶原激活物 183 
reflex 反射 61，】15 

regional cerebral blood flow,rCBF 局部脑血流 i’i!: 128 

regional cerebral blood volume ， rCBV 局部脑血容 W 128 
repeating nerve electric stimulation, RNES 纪神经电 
刺激 367 

repeifusion injury 1 再灌注损伤 177 

restless leg syndrome, RLS 不安腿结合征 280,419 

reticular formation 网状结构 14 

retinal migraine 视网膜性偏头痛 160 

rigidity 肌强直 279 

rituximah 利妥昔单抗 269 

Rochon-Duvigneaud syndrome 眶 h 裂综合征 342 

Rollet syndrome 眶尖综合征 342 

Romberg sign 闭 0 难立征 19 

Romberg sign test 闭目难立征试验 114 

Iiossolimo 征 62,118 

Roussy-Lcvy 综合征 390 

s 

sarcomere 肌节 363 

Schilling 试验 332 

Schwann nell 施万细胞 337 

scopolamine 东 劳碱 266 

segmental demyelination 作段性脱髓销 51 

seizure 痫性发作 74,297 

selective posterior rhizotomy,SPH 选择性资神经后根切 
断术 410 

selegiline Nj 来吉兰 283 
semantic dementia,SD 义性痴采 222 
sensori motor st roke, SMS 感觉运动性卒中 187 

sensory nerve conduiMion velocity ， S (: V 感觉神经传汗速度 
139 


sc*nsorv 感觉 55 

srv •” v mvnrlnnic ( i pilr[)sy in infancy 婴儿 3E 症肌阵挛性 
咖 M 307 

Sliy-I )nip 叮 syndronu', SDS Sliy-l)rager 综合征 230 
sigmoid portion of lateral sinus 乙状密 206 
siMrnafil 叫地那 1 卜： 266 

simple [mrtial seizure* 中 - 纯部分性发作 302 
sinemrt 息 。 : 282 

single* fil>r^ (»I(M tiomyo«rraphy,SFEMG 单纤维肌电图 367 
single photon emission rnmputed tomography, SPECT 单 ） t 
广发射 m): 机断 s i45 

sirolinms 内罗兑 "j 401 

sleep a[)iiea hvpnpnea syndrome,SAMS 睡眠呼吸暂低通 
1 綜合征 417 

sleep apnea syndrome, SAS 睡眠呼吸暂停综合征 417 

slow twitch fibers 慢缩肌纤维 363 

solifenari" 索利那新 266 

somatic nerves 他 : M 〈神经 47 

somatic sensation 3K 体感觉 83 

somatosensory evoked potential,SEP 躯体感觉诱发电位 
136 

somnolence 嗜睡 65 
sopor iSHfi 65 

spasmodic torticollis 疼寧性斜颈 293 
spastir paralysis 痉挛性瘫痪 81 
spinal arachnoiditis 脊髓蛛网膜炎 328 
spinal ford 脊髓 19 
spina) infarction ff 髓梗死 334 
spinal nerves 脊神经 47 
spinal shock 脊髓休克 321 
spinal TIA 脊髓短暂性缺血发作 
spinoct'i^'hellar ataxia ， S(:A 脊髓小脑性共济失调 389, 
391 

spontaneous (1SF leak 发性脑资液漏 168 

spniailie hemiplegic migraine 散发性偏瘫性偏头痛 160 

SliHKT <H 1 (I »;ail 姿势 W •态 1 14 


英中文对照索引 

static tremor 静止性皮颤 87,279 
status epilepticus,SE 癒痛持 续状态 316 
status migrainosus 偏头痛持续状态 160 
steal syndrome 脑动脉盗血综合征 203 
steroid-responsive encephalopathy associated with autoimmune 
thyroiditis, SRE AT 自身免疫性甲状腺炎相关的激素反 
应性脑病 436 

stiff-person syndrome 似人综合征 293 

straight sinus thrombosis 直赛血检形成 206 

strategic infarct dementia,SID 关键部位梗死性細呆 209 

striatonigral degeneration,SND 纹状体黑质变性 230 

stroke unit 卒中单元 1 了 2 

stroke 卒中 170 

stupor 木他 67 

Sturge-Weher 综合征脑面血智 ® 病 401 

subacute cerebellar degeneration 亚急性 小脑变性 4 27 

subarute combined degeneration of the spinal cord, SCD 脊 

髓业急性联合变性 331 

subacute motor neuronopathv 亚急性运动神经兀病 428 
suhacutr necrotic myelitis 亚急性坏死性脊髓炎 323 
subacute necrotizing myelopathy 亚急性坏死性脊飯病 427 
subacute sclerosing panencephiilitis ,SSPE 亚急性硬化性 
全脑炎 238 

suhaoute sensoiT neuronopathv 亚急性感觉神给兀病 428 
subarachnoid hemorrhage , SAH 蛛网膜下 te 出血 193 
suliclavian steal syncirome,SSS 锁骨下动脉盗血综合征 
203 

sul)tlialamus 底丘脑 10. 13 
superfif'iiil reflex 彳 戈反射 6 i 
superficial sensation 浅感觉 114 

superior sagittal sinus thrombosis 上矢状窦血栓形成 206 
supramu'lpar oplithalmoplpgia 匕性眼肌麻梅 35 
Svdonliam t^iorea Sydenham 舞跑病 288 
synipathetu' nene 交感祌经 47 
symptomalir epilepsy 症状性癒翻 297 
symptomatu* migraine 你状性 编头痛 161 


英中文对照索引 


syncope 晕厥 74 

synesthesia sensation , cortical sensation 复合（皮质）感觉 

115 

synucleinnpathy 突触核蛋白病 230 
syringobulbia 延髓空洞症 329 
syringomyelia 脊髓空洞症 329 

systemic lupus erythematosus，SLE 系统性红斑狼疮 432 

T, weight imaging ? TjWI Tj 加权像 130 

T 2 weight imaging,T 2 WI T 2 加权像 130 

tarnsulnsin 坦索罗辛 266 

Tapia syndrome 迷走一 古 卜 ' 神经综合征 342 

tardive dyskinesia,TD 迟发性运动障碍 295 

target hypothesis 冃标假说 316 

tau 蛋白病 222 

temporal lobe epilepsy 颞叶癫、痫 305 
temporal lobe 颖叶 7 
tensilon 依酿氯铵 368 
tension headache 紧张性头痛 165 

tension-type headache , r ITH 紧张型头痛 161，165 
tentorial herniation 小脑幕裂孔疵 92 
teriflunomide 特 : /: 氟胺 264 
tetrathiomolyhdate , TM 四巯钼酸胺 288 

thalamus 丘脑 10,1 ] 

therapeutic time window,TTW 治疗时间窗 177 
thyrotoxir ('nrephalopathy 中状腺 fli- 性脑病 435 
tiagahine,TGB 噻加宾 315 
tihial nerve 胫神经 346 
douloureux 痛性抽搐 338 
tins 抽动症 88 
time, to peak,TTF 达峰时 |lij 128 

tinnitus 耳鸣 78 
tizanidine 替扎尼定 266 
TOAST M 175 


Tml(l 麻痹 302 

Tolosa-IIunt 综合征 161 

tnlternrlinn 托 特罗定 266 

tonic pupil 强直性 I 瞳孔 38 

tonic seizure 强直性发作 303 

top of the basilar syndrome it 底动脉尖综合征 178 

topi ramate, TPM 托 I 此酷 315 

torsion dystonia 全身性扭转性肌张力障碍 292 

torsion spasm 扭转痉孪 88,292 

total anterior circulation infarction,TACI 5 芒全前循环梗死 
175 

Tourette syndrome,TS Tourette 综合征 295 
transcranial floppier,TCD 经须多普勒超声 143 

transcranial magnetic stimulation motor evoked potential, 

TMS-MEP 经颅磁刺激运动诱发电位 137 
transient global amnesia/rGA 短暂性令遗症 173 
transient ischemic attack, TIA 短暂性脑缺血发作 172 
transverse portion of lateral sinus 横’遂 206 
tremor 族额 87 

treponema pallidum agglutination assay, TPHA 梅 —tij •: 螺旋体 
凝集实验 250 

treponema pallidum immobilization ,TPI 螺旋休间定术 
实验 250 

treponema palliclum 苍白密螺旋体 248 
triceps reflex 肱三头肌反射 116 
trietyl tetramine 一 • 乙基叫胺 288 
trigeminal n(irve, V 二•叉祌经 38 

trigerriinovasrular complex :•义神经血管 V 企休 159 

troc hlear nerve, W 1 滑车祌经 33 
tuberculous meningitis, TBM 结核性脑膜炎 241 
tuberous sclerosis 结节性硬化症 399 
tumefactive inflammatory demyelinating cliseases,TII)L) 4 留 

样炎性脱髓鞘病 259 

typical aura with migraine heaflache 伴典姻兆的偏头痛 
性头痛 160 




英中文对照索引 


U 


ulnar nerve K 沖经 345 
urokiiiase ， l K Mi 激酶 183 
uromitexan 納 269 

V 


vestibulocochlear nerve, VM 前庭蜗神经 42 

vigahatrin, VGB 氨己締 酸 315 

Villaret syndrome 聰腺后 间隙综合征 343 

viral meningitis 病毒性脑膜炎 237 

visceral nenes 内脏神经 47 

visual evoked potential, \ EP 视觉诱发电位 136 


\ al) 208 


w 


va^us X 迷 'Ji 沖经 44 

valproate, \ PA 内戍酸 314 

vasmiar cognitive impairment no demenlia, VC1ND 未达到 
痴呆的血 15 性认知降碍 208 
vasrular cognitive impairment , \*C1 血符性认知障碍 208 
vascular dementia, VaD iflL 管性痴呆 208,209,227 

vasrular diseases of the spinal cord Yf 髓血 13 •病 333 
vascular Parkinsonism, VP 血管性帕金森综合征 232 
vegetative state 植物状态 67 

venereal disease research laboratory ， VDKL 性病检查头验 
250 

Vernet syndrome 颈静脉孔综合征 343 
verlehrnliasilar steal syndrome 椎—基底动脉盗血综合怔 
203 


Wallenberg syndrome 延髓背外侧综合征 14,179 
Wallerian degeneration 沃勒变性 51 
warfarin 华法林 207 
\\earing-off 疗效减退 284* 

Weber syndrome 大脑脚绿合征 l 6 

Weber 试验 108 

Wernicke aphasia 感觉性失语 8 

West 综合征婴儿痉挛征 306 
Willis 环大脑动脉环 25 
Wilson disease, WD 威尔逊病 285 
Wilson disease 肝豆状核变性 387 
writer cramp 书写疼孽 

Z 


vertigo 眩學 76 
vestibular nerve 前庭神经 43 


zonisamide,ZNS 唑尼沙胺 315 



全国高等学校教材 

供基础、临床、预防、口腔医学类专此用 


1民用高等数学/第6版 
2隊学物理学 V 第8版 
3基础化学 /3 R 8版 
4有 WL 化字/第8飯 

5. hT 4， r *?/%8 niv 

6. 系统解剖字/第8版 

7. 局部解别学/第8版 | 

8组银学与胚胎字/第8版 

9生物化学与 分 7生物学第 .8 版 
10生埋字/第8版 
11. 医字微生物学/第8版 
12人休寄生 II 学/第8版 
13. 医竿 免疫学/苹6版 
14 病埋学 /第8版 
15病埋生 a 学/第8版 
16. 药埋竿/第8版 
17医字心 i 里学/第6版 
18法医字/笋6版 

全套教材均为卫生部 "十 二五”规划教材 


19 诊断学 /第8版 
20. 匕字影像字/染7版 
21内 H 学/第8版 
22外 U 字/第8版 

23. 妇产科字/第8版 

24. 儿枓字/第8版 


25. 裨经病学 / 第 7 版 


26 楨神病学/荦7版 

27传染病学/第8版 

28眼科字/第8版 

29. n ⑭咽零头颈外彳4宁/第8版 

30 口腔科学/第8版 

31皮肤性确字/第8版 

32该医字/第8版 

33. 流彳1 病学/第8版 

34 卫生字 •/ 第8版 

35. 预防医字/第6版 

36中医字/第8版 


37. 医字计算机应用/第5版 

38. 体育/第5版 

39. E 字细胞生物 T / 铲5版 

40. 医学遗 传学 /第6版 

41. 临床药埋字/第5版 

42. &字统计字/第6版 
43队字伦埋字/第4版 

44. |&床流 U 病字与 韻腿 字/第4版 

45. 康 S 医字/第5版 

46. 医字文献检索9论文写作第4版 

47. &生法/第4版 
48医字吟论/毕4版 

49. 全彳 4医字概论/第4版 

50. 耵醉字/策3版 

51. 急诊与灾难医学/第2版 

52. 医患沟通 

53. 肿瘤字概论’ 


全倉教扔（除 + 外）均为‘十二五“ 普通高 等教育本科国家级规划教材 
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本书附赠网络增值服务，激活方法： 

1. 注册并登录人卫医学网教育频道 ( edu . ipmph . com ) 

2. 点击进入“网络增值服务”，搜索找到本书 

3. 点击‘激活”并输入“激活码” 
















































